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AVANT PROPOS 

La dissection d’une artère se définit par l’apparition anormale spontanée ou provoquée d’une 

fissure de l’intima, responsable d’un clivage de la paroi au niveau de la média ou de 

l’adventice par un hématome, dit hématome de paroi, et pouvant se propager de manière 

antérograde ou plus rarement rétrograde, et communiquant ou non avec la lumière artérielle 

par une brèche intimale. Il en résulte l’apparition d’un vrai chenal et d’un faux chenal qui peut 

par la suite être responsable de complications. Une dissection peut avoir pour conséquences la 

formation de sténoses, d’occlusions, de dilatations anévrismales, de thrombus intraluminal ou 

encore provoquer une hémorragie en cas de rupture de la paroi adventitielle. 

Les dissections peuvent intéresser toutes les artères du corps, que ce soient des gros troncs 

comme pour les dissections aortiques, ou celles de calibres moindres telles que les artères 

coronariennes. Toutefois les artères des troncs supra aortiques (carotidiennes et vertébrales) 

sont de loin les plus touchées par les dissections spontanées (1). 

L’incidence des dissections artérielles périphériques est faible, dépendante du territoire 

vasculaire concerné, concernant principalement les artères cervicales qui représentent de 2.6 à 

2.9 cas par 100 000 habitants par an (2).. 

Une origine multifactorielle est souvent évoquée, pouvant associer des facteurs 

environnementaux, des traumatismes mineurs ou une infection récente, à des faiblesses de la 

paroi artérielle. Si ces faiblesses de paroi sont parfois héréditaires, elles sont le plus souvent 

spontanées. 

Ainsi la découverte d’une dissection artérielle va souvent faire pratiquer de nombreux 

examens complémentaires à la recherche d’une artériopathie, d’une connectivite ou encore 

d’une dysplasie fibromusculaire, qui sera ici notre sujet d’étude.  
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La dysplasie fibromusculaire est une pathologie idiopathique, segmentaire, non athéromateuse 

et non inflammatoire de la paroi artérielle concernant les petites et moyennes artères, 

particulièrement les artères rénales et cervicales, mais pouvant toucher presque tous les 

territoires artériels, parfois de manière synchrone (3,4). Elle peut se manifester sous forme de 

lésions focales ou multifocales, entrainant des lésions sténosantes isolées ou des successions 

de sténoses et de dilatations respectivement, mais peut également entrainer la formation 

d’autres lésions artérielles telles que des anévrismes ou des dissections artérielles. 

Cette pathologie concerne principalement les femmes avec environ 80-90% de prévalence 

féminine, jeunes et caucasiennes (5,6). De nombreuses études ont retrouvé une influence 

génétique dans la DFM, avec notamment la présence de cas familiaux dans 7 à 11% des cas 

dans les registres de patient américain et français (5,7). 

Chez certains patients, le diagnostic de DFM peut mener à la réalisation de traitements 

invasifs, tels qu’une angioplastie percutanée, chirurgie reconstructrice ou encore 

l’embolisation d’anévrismes. Ainsi cette pathologie peut avoir des répercussions significatives 

sur la morbidité et la mortalité (8). 

L’objectif de ce travail porte sur les dissections artérielles périphériques, excluant donc les 

atteintes aortiques, et s’est proposé d’évaluer la prévalence de dysplasie fibromusculaire 

diagnostiquée parmi les patients ayant présenté une dissection artérielle d’une artère 

périphérique, et ayant été référés au Centre de Compétence de Maladies Vasculaires Rares 

(CCMVR). 
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I. INTRODUCTION  

I.1 Dissection artérielle périphérique 

Les dissections artérielles périphériques (DAP) sont des évènements rares, potentiellement 

grave selon le territoire artériel concerné et la sévérité de la lésion, concernant principalement 

les artères cervicales chez des patients globalement jeunes (1).  

Leur étiologie est inconnue dans la majorité des cas, et la plupart des dissections sont 

considérées comme spontanées (9). 

 

Elles peuvent intéresser toutes les artères du corps, que ce soient des gros troncs tels que les 

dissections aortiques ou celles de calibres moindres tels que les artères coronariennes.   

Leur incidence a augmenté depuis deux décennies, en grande partie du fait de l’amélioration 

de leur diagnostic (1). 

 

Les DAP se produisent lorsqu’une déchirure au sein d’une ou plusieurs des tuniques 

artérielles entraine un afflux de sang dans cette lésion, ce qui va alors créer une cavité ou une 

thrombose dans la paroi artérielle, permettant l’installation d’un hématome (Figure 1) (10). 

Les DAP peuvent être classées en plusieurs types pouvant s’associer, en fonction de l’aspect 

anatomique de la lésion, et selon la localisation de l’hématome dans l’épaisseur de la paroi 

artérielle (11) : 

- Les dissections subintimales, provoquant une collection de sang se localisant entre les parois 

intimales et médiales de l’artère. Leurs conséquences sur la lumière artérielle sont variables, 

celle-ci peut être conservée, irrégulière, sténosée ou occluse avec des possibles répercussions 

hémodynamiques d’aval. 

- Les dissections subadventitielles, provoquant elles une collection de sang survenant entre les 

parois médiales et adventitielles. Elles peuvent aboutir à une fragilité de la paroi artérielle 
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ainsi qu’à des déformations et donc former des dilatations pseudo-anévrismales, pouvant 

respecter la lumière artérielle tout en augmentant le diamètre externe de l’artère. Cette 

dilatation artérielle peut entrainer une compression externe des structures adjacentes (comme 

par exemple la compression des fibres sympathiques cervicales responsables d’un syndrome 

de Claude-Bernard-Horner). L’aspect, l’extension et le volume de l’hématome pourraient être 

déterminant dans l’aspect initial de la lumière artérielle et du tableau clinique initial. 

 

Figure 1. Formation d'une dissection artérielle. Source www.ottawaheart.ca 

 

Certaines dissections ne présentent pas de ruptures intimale et sont provoquées par la présence 

d’un hématome formé spontanément à l’intérieur de la tunique médiale. Elles peuvent 

associer des lésions adventitielles et intimales (11). 

 

La zone disséquée peut communiquer avec la lumière artérielle par une brèche intimale, 

pouvant former un faux chenal circulant s’il existe un deuxième point de communication entre 

la zone disséquée et la lumière artérielle. Cet aspect de double chenal est bien plus rare que 

dans les dissections aortiques, probablement du fait de la différence de dimension et de 

composition en élastine et en collagène avec les artères cervicales (11). 

Un des facteurs déterminant du pronostic de la dissection est la présence et l’importance de la 

déchirure intimale, qui va exposer le flux sanguin à un relargage de facteurs pro-coagulants 
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pouvant in fine provoquer la formation de thromboses artérielles et exposant au risque 

d’emboles.  

Le risque d’embolie, et notamment d’accident vasculaire ischémique lors d’atteinte des axes 

artérielles supra aortiques, est ainsi considéré comme maximal lors de la phase aigüe de la 

formation de la dissection (12,13). 

 

La taille de la rupture intimale est directement corrélée avec le risque de sténose associée et 

de formation d’un anévrisme. Lors d’étude sur des modèles canins des dissections artérielles, 

il a été montré que des ruptures de très petites tailles <2 mm présentaient une guérison 

spontanée, des ruptures de tailles intermédiaires entre 4 et 6 mm étaient associées à la 

formation d’anévrismes et les ruptures intimales de taille importantes > 6 mm provoquaient 

des sténoses persistantes (14). 

Si la pression du flux est trop importante pour les capacités de résistance de l’adventice, une 

rupture complète de la paroi adventitielle peut alors avoir lieu avec pour conséquence une 

hémorragie, plus ou moins importante selon la localisation. Cette complication se retrouve 

principalement pour les dissections aortiques et concernent peu les DAP. 

 

I.1.1 Epidemiologie 

Les études évaluant en général un seul territoire artériel et les différences étant marquées, il 

apparaît plus pertinent de les présenter séparément.  

I.1.1.a Les dissections artérielles cervicales  

L’incidence annuelle des dissections artérielles cervicales est mesurée aproximativement entre 

2 et 3 cas pour 100 000 personnes pour les artères carotidiennes, et entre 1 et 1.5 cas pour 

100 000 personnes pour les artères vertébrales (9,15).  
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L’atteinte la plus fréquente est la dissection de la carotide interne extracrannienne, survenant 

classiquement 2 à 3 cm après la bifurcation carotidienne. Cette atteinte est notamment 

responsable de 2,5% des premiers épisodes d’accident vasculaire cérébral (AVC) toutes 

causes confondues (16). 

Les dissections des artères intracrâniennes sont quant à elles beaucoup plus rares, de 

diagnostic plus difficile et de plus mauvais pronostic (17). 

Bien que retrouvées parmi toutes les tranches d’âge, les dissections artérielles cervicales 

surviennent préférentiellement entre 35 et 50 ans, avec un pic d’incidence vers la 5e décénnie 

(18). 

Les dissections artérielles cervicales atteignent aussi bien les hommes que les femmes, mais 

celles-ci sont touchées en moyenne 5 ans avant les hommes (19) et les localisations 

préférentielles sont différentes (7) :  

· La dissection vertébrale est plus fréquente chez les sujets jeunes, en particulier les 

femmes ; les femmes semblent 2.5 fois plus touchées par les dissections vertébrales 

extracrâniennes, et les hommes présenteraient plus souvent des dissections vertébrales 

intracrâniennes (20).  

· La dissection carotidienne est plus souvent présente chez les sujets masculins plus 

âgés (9).  

 

Une variabilité saisonnière a pu être observée : 58% de ces dissections se produisent en 

automne, avec un pic au mois d’Octobre (21). 

Plusieurs pathologies ont pu être identifiées comme facteurs de risques de dissections 

cervicales (10,22):  

· l’hypertension artérielle ; 

· les migraines avec aura ; 
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· l’hyperhomocystéinémie. 

 

A l’inverse, la proportion de patients présentant une dyslipidémie est plus faible chez les 

patients ayant développé une dissection artérielle cervicale que dans la population générale 

(23). 

Les dissections cervicales peuvent être de localisations multiples synchrones dans 15 à 25 % 

des cas, plus particulièrement chez la femme (24).  

Si chez environ deux tiers des patients les dissections artérielles cervicales se compliquent 

d’un accident ischémique transitoire (AIT) ou d’un AVC, elles peuvent également se 

présenter avec des symptômes mineurs ou encore être totalement asymptomatiques, ce qui 

rend leur incidence difficile à évaluer précisément (10). 

 

I.1.1.b Les dissections des artères rénales 

Le diagnostic d’une dissection de l’artère rénale spontanée est de diagnostic bien plus 

complexe, en partie à cause de sa rareté mais aussi par sa présentation. 

Depuis la première évocation d’une dissection spontanée de l’artère rénale en 1944, presque 

200 cas ont été publiés, dont environ un quart d’entre eux diagnostiqués lors de l’autopsie. Il 

est donc probable que l’incidence des dissections spontanées rénales soit bien plus importante 

que les études le suggèrent (25). 

Elles sont préférentiellement observées chez les hommes sans facteur de risque 

cardiovasculaire ou antécédent particulier, entre la 4ème et la 6ème décénnie, avec un ratio d’au 

moins 4/1 homme/femme (25).  

Dans une grande partie des cas de dissections des artères rénales l’étiologie reste inconnue, 

aussi la plupart d’entre elles sont considérées comme spontanées (25). 
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Certaines pathologies ont pu être associées à ces dissections, telles que (25) :   

· L’athérosclérose sévère 

· L’hypertension artérielle maligne 

· Les pathologies du tissu conjonctif 

· La dysplasie fibromusculaire 

 

Des lésions bilatérales sont observées dans 10 à 15% des cas, souvent liées à une pathologie 

sous-jacente (25). 

Certains auteurs suggèrent que les caractérisques anatomiques entrainent une prédisposition 

particulière de l’artère rénale gauche aux dissections en cas de lésion traumatique ou 

d’accélération/décélération (25,26).  

I.1.1.c Les dissections des artères coronaires 

La dissection spontanée des artères coronaires est une cause rare de syndrome coronarien aigu 

non iatrogène. 

Sa prévalence est estimée à moins de 3%, avec une forte prédominance féminine  >75%, 

survenant principalement chez des sujets jeunes, sans athérosclérose coronarienne ni facteur 

de risque cardiovasculaire, avec un pic au cours de la 4ème décénnie. 

Il est estimé que jusqu’à 25% de tous les SCA chez les patients agés entre 35 et 65 ans sont 

dus à une dissection des artères coronariennes (27,28).  

Moins de 10% de ces dissections ont lieu au cours du 3e trimestre de grossesse chez les 

femmes ou en cours de la période du post-partum (jusqu’à 6 mois) (27). 

Dans près de 60% des cas l’artère interventriculaire antérieure est concernée par la dissection, 

suivie de l’artères coronaire droite dans 26% des cas et de l’artère circonflexe dans 19% des 

cas (29). 
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I.1.2 Etiologie  

Il existe de nombreux facteurs et causes dont le rapport avec l’apparition d’une DAP a pu être 

étudié. La présence et l’intrication de plusieurs d’entre eux sont régulièrement retrouvés dans 

le développement d’une dissection.  

Cependant à l’heure actuelle, il reste encore des questionnements à ce sujet. 

 

I.1.2.a Traumatismes, efforts physiques et dissections dites spontanées 

Les DAP, et en particulier les localisations cervicales ou vertébrales, sont souvent précédées 

d’une forme de traumatisme plus ou moins important, englobant aussi bien les accidents de 

voitures, les traumatismes par strangulation que les manœuvres d’ostéophathie (30,31).  

Ces traumatismes sont alors considérés comme responsable de l’apparition d’une déchirure au 

niveau de la média ou de l’intima, qui rappelons-le est le mécanisme initial à l’origine d’une 

DAP. 

Ces évènements traumatiques peuvent précéder de quelques heures à quelques jours 

l’apparition des premiers symptômes (11). 

 

Concernant les dissections vertébrales, elles sont couramment associées à des traumatismes 

cervicaux. En effet les artères vertébrales sont très mobiles, et susceptibles aux lésions au 

niveau des vertèbres cervicales C1 et C2 lorsqu’elles quittent le foramen transverse et 

bifurquent jusque dans la cavité intracrânienne. 

Le risque de dissection carotidienne est plus important en cas de traumatisme facial, et celui 

de dissection vertébrale en cas de fracture rachidienne et d’atteinte du cordon médullaire (32). 
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Les dissections des artères rénales sont des évènements rares, dont une grande partie, à 

l’instar des dissections cervicales, survient après un traumatisme tel qu’un choc contendant 

abdominal (26).  

 

On considère également les dissections dites spontanées. Bien que le terme de dissection 

spontanée sous entende l’apparition d’une dissection sans notion de traumatisme, un nombre 

important de ces lésions vasculaires sont précédées d’actions a priori ne pouvant expliquer 

seules l’apparition de la dissection, mais ne pouvant être formellement écartées. Ainsi des 

nombreuses hypothèses quant à des étiologies génétiques, infectieuses, auto-immunes ou 

encore environnementales ont été avancées.  

 

Il est décrit dans la littérature un nombre important d’activités ou d’évènements avec un lien 

éventuel avec l’apparition d’une dissection spontanée, à savoir les efforts de vomissement, 

d’éternuement, de toux, d’hyperextension cervicale, de rotation ou latéroversion ou encore de 

déglutition (23). Le traumatisme peut être banal, au point de ne pas être rapporté 

spontanément par les patients. Des traumatismes iatrogènes peuvent provoquer des dissections 

des artères cervicales suite à une chirurgie maxillofaciale, une anesthésie générale ou une 

bronchoscopie (33).  

Ainsi on retrouve tout de même des évènements potentiellement liés avec l’apparition d’une 

dissection chez 12 à 34% des patients présentant une dissection spontanée (23). 

Une revue de la littérature comparant tous les cas de dissections des artères rénales a retrouvé 

une étiologie dite « spontanée » dans 76% des cas suivie par les causes traumatiques dans 

12% des cas, iatrogène dans 9%, après consommation de cocaïne ou après un effort physique 

intense dans 1.5% des cas (34). 
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Dans ces cas, les dissections résultent probablement d’une combinaison de facteurs favorisant 

sur le plan biologique associé à des défauts intrinsèques de structure de la paroi artérielle, qui 

les rendent plus vulnérables aux traumatismes mineurs voire même aux mouvements 

normaux. En effet les patients avec un antécédent de dissection artérielle spontanée présentent 

une incidence de dissections touchant d’autres artères plus importante que dans la population 

générale, en particulier au sein des artères rénales, ainsi qu’une augmentation de taille de la 

crosse aortique et des artères carotides communes, pouvant évoquer une artériopathie sous-

jacente (35–37). 

Les activités physiques intenses, tel que le bodybuilding, pourraient être également 

responsables de dissections artérielles en particulier au niveau niveau rénal, avec une 

prédisposition de l’artère rénale gauche. La taille de l’artère rénale droite, plus importante que 

la gauche pour des raisons anatomiques, lui permettrait une meilleure répartition des forces de 

tiraillement, qui seraient à l’origine de déchirure (25). 

Les exercices physiques extrêmes, en particulier isométriques, peuvent être responsables  

de dissections coronariennes (38), en particulier chez les hommes. 

 

I.1.2.b Iatrogène 

Les gestes interventionnels chirurgicaux mais également endovasculaires peuvent être à 

l’origine d’une DAP, comme l’angioplastie percutanée (39). 

A noter également que des manœuvres traumatiques lors d’accouchement par forceps peuvent 

provoquer des dissections artérielles cervicales (40). 
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I.1.2.c Pathologies systémiques 

Les dissections artérielles, en particulier au niveau rénal ou des artères à destination cérébrale 

sont souvent associées à des pathologies de systèmes à type de connectivites telles que le 

syndrome d’Ehler-Danlos vasculaire, le syndrome de Marfan, la médianécrose kystique 

idiopathique, la polykytose rénale, l’ostéogénèse imparfaite de type I, le déficit en alpha1- 

antitrypsine ou la dysplasie fibromusuclaire (41,42) 

 

Seule une minorité de patients, entre 1% et 5% ayant présenté une dissection artérielle 

spontanée montrent des symptômes de connectivite associée (36). 

 

Certaines études ont mis en évidence des anomalies de composition du tissu conjonctif chez 

deux tiers des patients ayant présenté une dissection cervicale ou vertébrale spontanée sans 

autre point d’appel pour une pathologie du tissu conjonctif (43). 

 

I.1.2.d Processus inflammatoires et infectieux 

Les mécanismes infectieux et inflammatoires pourraient également jouer un rôle dans la 

physiopathologie des dissections artérielles spontanées (42,44). Des antécédents d’épisodes 

d’infections des voies respiratoires basses récents ont été associés avec l’apparition de DAP, 

et les études montrent une incidence de dissections artérielles maximale lors des saisons 

automnales et hivernales, lors des épidémies d’infections respiratoires, bien que ces variations 

saisonnières pourraient être influencées par d’autres facteurs tels que l’augmentation 

tensionnelle en hiver (due à la vasoconstriction médiée par le froid (21)), l’augmentation de la 

fréquence et de l’intensité de la toux et des éternuements associés aux infections (45,46). 
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Les conséquences pourraient être des lésions au niveau de la paroi artérielle, d’origine 

protéolytique, oxydative ou auto-immune. Cependant aucun agent pathogène en particulier 

n’a été mis en cause directement.  

 

I.1.2.e Génétique et hérédité 

Au niveau génétique, plusieurs facteurs héréditaires exerçant une influence au niveau du tissu 

conjonctif ont été mis en évidence, bien que peu retrouvés en pratique. 

Chez près de 5% des patients présentant une DAP, il est retrouvé des antécédents familiaux de 

dissection artérielle (47). 

 

I.1.2.f Artériopathie sous-jacente  

Il est décrit occasionnellement des associations entre les dissections artérielles et la présence 

d’anévrismes intracérébraux ou d’anomalies artérielles anatomiques (tortuosités, boucles, 

plicatures), ce qui pourrait plaider en faveur de la présence d’une artériopathie sous-jacente 

(48).  

 

Plusieurs arguments sont en faveur d’une artériopathie transitoire affectant plusieurs artères 

simultanément sur un court laps de temps : la fréquente bilatéralité des lésions, voire 

l’affection de plusieurs lits artériels de façon synchrone ; des anomalies histologiques 

médiales et adventitielles sur les rares examens de patients ayant présenté des DAP (49) ou 

encore un aspect d’œdème péri-artériel en IRM haute résolution, sans toutefois confirmation 

histologique (50) associé à un syndrome inflammatoire biologique. 

En effet l’augmentation de la CRP ou la prévalence élevée  du polymorphisme E469K de 

l’ICAM1 constituent aussi des arguments en faveur du rôle de l’inflammation dans les 



 

34 

 

dissections artérielles (51).  

 

Diverses anomalies vasculaires morphologiques ou fonctionnelles ont été décrites dans des 

études cas-témoins chez des patients ayant présenté une dissection artérielle, pouvant résulter 

d’une anomalie systémique sous jacente de la paroi vasculaire :  

· Tortuosités artérielles cervicales, trois fois plus fréquentes en cas de dissection que 

chez les patients témoins (51 à 62% contre 16 à 19%) (52). 

· Anomalies du tissu conjonctif et micro-hémorragies dans la paroi de l’artère temporale 

superficielle (53). 

· Diminution du diamètre et augmentation de la raideur et de la distensibilité de l’artère 

carotide commune (37,54). 

· Altération de la vasodilatation endothélium-dépendante de l’artère brachiale (55). 

· Augmentation du diamètre de l’aorte initiale (56). 

· Association à des anévrismes intracrâniens asymptomatiques dans 5% des cas, contre 

1% chez les cas témoins (57). 

 

I.1.2.g Facteurs hormonaux 

Il a été montré que les œstrogènes présentent une association complexe avec la tension 

artérielle, la relaxation endothéliale et le remodelage cardiaque et vasculaire par des effets 

génomiques et non génomiques (58,59). L’action rapide des œstrogènes permet notamment de 

stimuler la synthèse endothéliale de monoxyde d’azote (NO) dans les cellules des parois 

vasculaires et d’inhiber la prolifération de cellules musculaires lisses. Les œstrogènes 

permettraient également une modulation des facteurs angiogéniques, tels que les 

métalloprotéases matricielles, et le TGF-béta, à l 'origine de tortuosités artérielles (60). 
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Une association entre les DAP et la contraception oestro-progestative a également été décrite 

(23). 

L’hypertension artérielle est régulée en partie par les hormones stéroïdiennes, et pourrait avoir 

un rôle dans la formation de tortuosités artérielles (38). 

 

I.1.2.h Autres facteurs étudiés : migraine, homocystéinémie 

Certaines études ont mis en évidence une association statistique entre migraines et dissections, 

avec une fréquence jusqu’à deux fois plus élevée de migraines chez les patients avec 

dissection artérielle que chez les sujets sains ou ayant présenté un infarctus cérébral non lié à 

une dissection (61). On retrouve ce lien en particulier chez les hommes présentant des 

migraines sans aura, sans que la nature de ce lien ne soit connu (49).  

 

Plusieurs études ont étudié les relations entre dissections artérielles, l’homocystéine et le 

polymorphisme de la méthylène trétrahydrofolate reductase (MTHFR) : certaines études cas-

témoins ont en effet trouvé une association significative entre dissection artérielle et 

hyperhomocystéinémie, ainsi qu’avec une carence en folate (B9) (22). Le génotype 

TT667MTHFR, retrouvé en proportion plus élevée chez les patients ayant présenté une 

dissection artérielle, triplerait le risque en particulier chez les patients migraineux (62). 

L’hyperhomocystéinémie possède un rôle délétère sur la paroi vasculaire, mais les données 

actuelles ne permettent pas de déduire une relation causale avec la formation de dissections 

artérielles (62). 
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I.1.2.i Particularités des dissections coronariennes 

De nombreux facteurs d’association ont été suggérés avec les dissections des artères 

coronariennes. Bien qu’une des hypothèses évoque une association avec l’augmentation de 

déchirure mécanique au cours de la délivrance, il n’a pas été prouvé de lien direct avec la 

survenue de dissection coronarienne.  

Les changements rapides de taux de progestérone au cours de la grossesse et les changements 

hormonaux pourraient être responsable des dissections coronariennes survenant pendant ou 

peu après la grossesse (63).  

De plus les émotions fortes seraient un potentiel facteur déclenchant de dissection 

coronarienne chez les hommes comme chez les femmes (64). Une des hypothèses seraient 

qu’une détresse émotionnelle prolongée pourrait entrainer une dysfonction endothéliale et 

favoriserait les spasmes artériels, ce qui pourrait majorer le risque de déchirure intimale (64). 

 

I.1.3 Présentation clinique 

Une dissection peut avoir pour conséquences des sténoses, des occlusions, des dilatations 

anévrismales, une formation de thrombus intraluminal ou encore une hémorragie en cas de 

rupture de la paroi adventitielle (33). 

Si les dissections artérielles périphériques peuvent théoriquement concerner toutes les artères, 

il existe une nette atteinte préférentielle des artères cervicales et des artères rénales. 

La présentation clinique des dissections artérielles est bien évidemment dépendante du 

territoire impliqué et de la localisation de la dissection. 
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I.1.3.a Dissection artérielle cervicale  

Parmi les atteintes supra-aortiques, les axes carotidiens sont bien plus concernés que les 

artères vertébrales, concernant environ 70% des dissections des artères cervicales (65). 

Ces dissections peuvent être intracrânienes ou extracrâniennes, mais ces dernières sont plus 

fréquentes (66). 

Une atteinte cervicale va typiquement associer des symptômes à type de céphalées, syndrome 

de Claude-Bernard-Horner (CBH), paralysie des nerfs crâniens, AIT ou encore AVC (67). 

Il est possible pour cette localisation de séparer les symptômes en deux catégories, à savoir les 

symptômes locaux attribuables à la dissection et les symptômes en rapport avec l’ischémie 

d’aval. 

Nous commencerons par détailler la présentation des atteintes carotidiennes. 

· Symptômes locaux  

La douleur cervicale et les céphalées sont parmi les symptômes les plus décrits avec près de 

deux tiers des patients décrivant des céphalées homolatérales. Ils peuvent parfois être l’unique 

signe clinique retrouvé.  

La douleur ressentie, vive, peut aussi bien être au niveau cervical que concerner la mâchoire 

et la face.  Les céphalées sont typiquement non pulsatiles et constantes, se situant au niveau 

frontal ou fronto-pariétal. (33,66,67) 

 

Le tableau clinique typique comporte également un syndrome de Claude-Bernard-Horner. Sur 

certaines séries, près de 50% des patients présentant une dissection cervicale présentent un 

CBH au moins partiel (68). 

En effet les fibres sympathiques, cheminant le long de la carotide interne, peuvent être 

affectées par le développement de la dissection pouvant causer un CBH homolatéral à la 

lésion.  
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Les symptômes sont volontiers partiels et souvent caractérisés par un myosis et une ptose. 

L’anhidrose n’est généralement pas retrouvée, les fibres régulant la sudation cheminant le 

long de la carotide externe moins souvent concernée (69). 

Un acouphène pulsatile subjectif peut être retrouvé chez près de 10% des patients (70). 

Une paralysie des nerfs crâniens homolatéraux à la lésion peut également être la conséquence 

d’une atteinte locale de la dissection cervicale. Tous les nerfs peuvent être impliqués mais en 

proportion inégale. Une agueusie et des faiblesses musculaires au niveau de la langue sont les 

symptômes les plus couramment décrits, résultant d’une compression du nerf XII cheminant à 

proximité de la gaine carotidienne (69). 

Ces signes locaux précèdent les symptômes neurologiques résultant de l’ischémie cérébrale 

ou oculaire de plusieurs heures voire plusieurs jours (71). 

 

· Symptômes ischémiques  

Lors de l’apparition d’une dissection artérielle, 

un thrombus local est formé par l’association 

entre sténose de la lumière artérielle et le 

relargage de facteurs pro-thrombotiques dû à la 

lésion intimale (Figure 2). Une ischémie 

d’aval peut alors se produire, dû à la réduction 

du débit sanguin résultant de la sténose ou par 

l’embolisation du thrombus développé in situ, 

voire une association des deux. L’embolisation 

semble être le mécanisme principal de 

développement d’une ischémie, en particulier 

au niveau cérébral (72).  

Figure 2. Schéma d’une dissection d’une artère 

carotide interne. Source : Norris J et al. (101) 
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Le tableau clinique peut être très varié, des accidents ischémiques transitoires aux ischémies 

constituées. Des symptômes d’ischémie cérébrale ou d’ischémie rétinienne ont été décrit tels 

que des hémiplégies, des dysphasies ou des amauroses. Les AIT précèdent souvent les AVC, 

et sont plus fréquemment associés aux dissections qu’à l’athérome (73). 

Les dissections artérielles cervicales représentent 2% de tous les AVC ischémiques.  

Elles représentent même la deuxième cause d’AVC ischémiques chez les sujets de moins de 

45 ans, concernant presque 20% des AVC parmi eux cette population (66). 

Les accidents ischémiques surviennent presque toujours dans la semaine qui suit l’apparition 

des signes locaux, mais ils peuvent survenir jusqu’à 1 mois après (74). 

Lorsque la dissection s’étend jusqu’au siphon carotidien, une neuropathie ischémique optique 

peut être retrouvée par occlusion des artères vascularisant le nerf optique (75).  

Les atteintes des carotides internes intracrâniennes sont bien plus rares que les atteintes extra-

crâniennes. Elles concernent des patients plus jeunes, entre 20 et 30 ans, sont souvent 

associées à des AVC massifs avec une mortalité rapportée proche de 75%. Elles peuvent 

causer des hémorragies sous-arachnoïdiennes par extension d’un hématome intramural au 

travers de l’adventice (73). 

Concernant la présentation clinique de la dissection vertébrale, le tableau est variable. Il 

comprend principalement une douleur cervicale sévère, localisée principalement au niveau 

occipital suivi parfois par des symptômes d’origine ischémique comme des vertiges, des 

instabilités, une diplopie, une ataxie ou encore une dysarthrie. Les AIT sont moins 

fréquemment présents par rapport à l’atteinte des artères carotides internes.  

Un syndrome de Wallenberg peut être parfois retrouvé, voire des infarctus médullaires 

rarement. Plus de 50% des dissections vertébrales intracrâniennes sont associées avec une 

hémorragie sous-arachnoïdienne (76)(77). 
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I.1.3.b Dissection de l’artère rénale 

La dissection de l’artère rénale peut se manifester sous forme de trois tableaux cliniques 

distincts, dépendant de la sévérité de l’ischémie rénale secondaire à la sténose ou l’occlusion 

suite à la formation de l’hématome intramural disséquant (Figure 3) :  

· Une sténose modérée peut ne pas avoir de retentissement hémodynamique et être 

totalement asymptomatique. 

· Une sténose significative provoquant une ischémie sévère se présente souvent sous la 

forme d’une hypertension artérielle réno-vasculaire d’aggravation progressive. 

· Une occlusion totale ou quasi-totale de l’artère rénale entraine un tableau d’ischémie 

aigue se présentant sous la forme de douleurs abdominales sévères aigues associées ou 

non à une hématurie macro ou microscopique, un iléus paralytique, des nausées ou des 

vomissements, une hyperthermie, une leucocytose et une dégradation de la fonction 

rénale. Le symptôme le plus courant est une douleur abdominale non spécifique, 

importante, unilatérale du flan ou de l’hypochondre irradiante vers l’épigastre, 

pouvant suggérer une colique néphrétique. En général, une hypertension survient ou 

Figure 3. Angioscanner d'une dissection spontanée de l'artère rénale droite (flèche blanche) avec 

infarctus rénal. Source Y. Yokoyama et al. (79) 
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s’aggrave entre 2 et 21 jours après l’évènement (78,79).  

 

I.1.3.c Dissection des artères coronaires 

Une dissection coronarienne peut être révélée par une douleur thoracique aigue, des 

modifications sur l’électrocardiogramme à type d’élévation du segment ST ou encore une 

augmentation des troponines au bilan biologique. C’est également une cause rare de mort 

subite (60).  

Au contraire des coronaropathies athéromateuses, qui vont provoquer des infarctus  

myocardiques par la génération d’un thrombus artériel au niveau d’érosions ou de ruptures de 

plaques d’athéromes, l’insuffisance coronarienne liée à la dissection carotidienne est due à la 

compression externe du vrai chenal artériel par le développement du faux chenal au sein de la 

média de l’artère coronaire (60).  

 

I.1.4 Diagnostic 

Le diagnostic des dissections artérielles a grandement évolué au cours des dernières 

décennies, conjointement avec l’amélioration des systèmes d’imageries invasifs ou non 

invasifs. 

 

I.1.4.a Angiographie 

L’angiographie est une technique d’imagerie encore considérée comme le Gold-standard (80) 

dans l’évaluation des lésions vasculaires, dont les dissections artérielles. Elle permet de 

fournir des images fixes ou animées des vaisseaux sanguins, grâce à l’utilisation de rayons X 

et d’injection de produit de contraste.  
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Les principaux inconvénients de l’artériographie viennent de son caractère procédure invasif 

avec les risques impliqués même si faibles, ainsi que son coût financier, organisationnel et 

humain. Elle est cependant plus performante pour le diagnostic de thrombus intra luminal et 

pour l’évaluation de la collatéralité lors des occlusions artérielles ou des sténoses très sévères 

et permet une procédure interventionnelle si nécessaire (80).  

Classiquement, le signe observé 

lors d’une artériographie d’une 

dissection va être une sténose, 

régulière ou non, non centrée de 

l’artère (Figure 4). Il peut être 

également décrit un flap intimal 

associé à un faux chenal, une 

sténose se situant juste en amont 

d’un anévrisme artériel disséquant 

(pouvant témoigner d’une dysplasie fibromusculaire), une occlusion dite en flammèche ou un 

thrombus intra luminal (81,82). 

Un flap intimal ou un aspect de double chenal, pathognomonique d’une dissection artérielle, 

ne se retrouvent que dans moins de 10% des cas (81). 

 

I.1.4.b Imagerie par résonnance magnétique et angiographie par tomodensitométrie 

L’IRM et l’angio-TDM sont des moyens d’imagerie moins invasifs que l’angiographie ayant 

déjà fait leurs preuves dans l’analyse des lésions artérielles, et peuvent servir d’alternative 

dans le diagnostic des dissections artérielles en permettant une analyse morpho-anatomique et 

fonctionnelle. De plus elles permettent l’analyse de lésions ischémiques, en particulier au 

niveau cérébral.  

Figure 4.  Infarctus hémisphérique à l'IRM cérébrale en 

perfusion (A) chez une patiente de 36 ans avec dissection 

carotidienne gauche sténosante à l'artériographie (B). 

Source : C. Stapf et M. Arnold (35) 
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Ces examens permettent de mettre en évidence certaines anomalies caractéristiques (83) :  

- La présence d’un hématome de paroi, pathognomonique. 

- Un aspect de double chenal, également pathognomonique mais rare. 

- Un épaississement anormal de la paroi suspecté par le contraste de la lumière artérielle 

sténosée ou occluse et l’augmentation du calibre externe de l’artère. 

- Des caractéristiques morphologiques suggestives de dissections en cas de sténose ou 

d’anévrisme. 

L’association des séquences IRM T1, Fat-Sat et angio-IRM (ARM) présente de meilleures 

performances pour le diagnostic des dissections artérielles carotidiennes par rapport à 

l’angiographie, avec une sensibilité estimée entre 87% et 99%, mais reste plus limitée dans le 

diagnostic des lésions artérielles vertébrales avec une sensibilité estimée à 60% en raison du 

faible calibre des vaisseaux (84,85).  L’IRM permet de visualiser l’hématome et l’ARM la 

sténose, l’occlusion ou l’anévrisme (Figure 5). 

Figure 5. Dissections carotidiennes sténosante droite et occlusive gauche - coupes axiale (à gauche) 

et coronale (à droite) d'une IRM en séquence FAT-SAT. Source : R. Sztajzel et al (88) 
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Les inconvénients des IRM sont bien connus : susceptibilité aux artéfacts de mouvements, 

limitation selon la corpulence du patient. Un des défauts de l’IRM dans le cadre du diagnostic 

des dissections artérielles est sa capacité limitée à distinguer un hématome intramural et un 

thrombus endoluminal, pouvant fausser la prise de décision thérapeutique. De plus l’ARM 

présente une tendance à surestimer le degré de sténose des vaisseaux (85). L’injection de 

Gadolinium, si elle est préférée aux produits de contraste en cas d’insuffisance rénale, expose 

au risque de fibrose systémique néphrogénique (86). 

L’angioscanner est une autre alternative à l’angiographie depuis l’évolution des techniques de 

détection (Figure 6). Il peut être notamment utilisé pour le diagnostic des lésions vertébrales 

avec de une bonne sensibilité et spécificité, respectivement 100% et 98% en comparaison 

avec l’angiographie et est supérieure à l’IRM dans ce contexte (80). L’angioscanner est 

considéré de performance équivalente avec l’IRM dans l’évaluation des dissections 

carotidiennes (83). 

 

Figure 6. Dissection de l'artère rénale droite (flèche) sur une coupe axiale d’un angio-TDM. 

Source Kang J. Morgan. R et al. (89) 
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Les principaux avantages de l’angioscanner par rapport aux autres examens d’imagerie sont 

sa facilité de réalisation et sa rapidité.  

On note parmi les inconvénients l’injection de produit de contraste, indispensable, avec ses 

risques allergiques et de toxicité rénale ; l’exposition aux radiations et son manque de 

précision dans les lésions ischémiques en particulier cérébrale en comparaison à l’IRM.  

Il ne permet pas une bonne visualisation de la paroi mais peut analyser la lumière artérielle 

qui peut être sténosée, occluse, anévrismale, siège d’un double chenal mais également 

normale (81–84). 

 

L’imagerie cérébrale par angio-scanner et IRM est essentielle dans les dissections des artères 

à destinée encéphalique : elle permet le diagnostic d’infarctus cérébral et d’en préciser 

l’extension et le caractère pafois hémorragique. Dans les dissections vertébrales 

intracrâniennes en particulier, la recherche d’une hémorragie sous-arachnoïdienne est 

indipensable avant l’instauration d’un éventuel traitement anticoagulant (33). 

 

I.1.4.c L’échographie-Doppler  

L’échographie-doppler est l’examen de réalisation le plus facile, le moins couteux, le plus 

rapide et le moins invasif mais également le plus limité pour le diagnostic de dissection 

artérielle. Les données de sa sensibilité et de sa spécificité varient grandement selon les 

études, et sont très dépendant de la compétence et de l’expérience de l’opérateur. Les autres 

facteurs déterminant dans la pertinence de l’examen sont le degré de surcharge athéromateuse 

artérielle, l’échogénicité du patient, la difficulté de la mise en évidence directe d’une lésion 

disséquante, le manque de précision entre sténose subocclusive et occlusion et le manque de 

précision selon le site étudié (34,88,89).  



 

46 

 

En effet l’échographie-Doppler sera bien plus efficace pour l’évaluation d’une lésion 

carotidienne, voire vertébrale que d’une lésion rénale, dont l’examen sera souvent gêné par de 

nombreuses interpositions gazeuses et limité par la morphologie du patient. Les dissections 

touchant les branches artérielles intra-rénales ou polaires ne seront que rarement 

diagnostiquées par échographie. De plus une lésion carotidienne ou vertébrale sera bien plus 

difficile à évaluer, voire totalement impossible, si elle se situe dans sa portion intracrânienne 

et non cervicale (90). 

 

I.1.4.d La coronarographie 

La coronarographie est l’examen de choix à la fois diagnostic et thérapeutique concernant les 

dissections coronariennes qui se présentent dans la majorité des cas par des tableaux de 

syndrome coronarien aigu.  

Il s’agit d’un examen d’angiographie permettant la visualisation de la dissection artérielle 

coronarienne, bien que les lésions puissent être confondues avec de l’athérosclérose (91), 

ainsi que celles d’éventuelles tortuosités artérielles. En cas de doute diagnostic une imagerie 

intracoronaire échographique ou scanographique peut être réalisée en complément d’examen 

(91). 

 

I.1.5 Traitements  

Il existe deux principes de traitements pour les dissections artérielles périphériques : 

- Le traitement médical qui repose sur les traitements antithrombotiques, antiplaquettaires ou 

anticoagulants, dans les formes de dissections artérielles non hémorragiques. 

- Le traitement interventionnel, comportant des techniques endovasculaires ou encore 

chirurgicales (92). 
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Le choix va se porter vers l’un ou l’autre en fonction de la localisation mais aussi de la 

présentation. Les protocoles ont également été modifiés ces dernières années, au fur et à 

mesure des études.  

 

Concernant le traitement médical, on peut être amené à utiliser aussi bien les antiplaquettaires 

que les anticoagulants, sans réel consensus favorisant l’un ou l’autre. 

Le traitement antiplaquettaire le plus utilisé est l’aspirine en monothérapie, bien que des 

alternatives utilisant les anti-P2Y12 seuls ou en association existent (93).  

L’utilisation des inhibiteurs des glycoprotéines IIb/IIIa, bien que déjà effective dans le 

traitement des dissections traumatiques, en particulier d’origine iatrogène, n’a pas été étudiée 

dans le cadre des dissections spontanées (93).  

Les traitements anticoagulants sont également des traitements utilisés et sont notamment le 

traitement de choix dans les dissections cervicales extracraniennes sans preuve d’efficacité 

dans le cadre d’une étude contrôlée (94,95).  

 

Les traitements antiplaquettaires présentent un risque moindre de complication hémorragique 

en comparaison avec les traitements anticoagulants, en plus d’avoir un coût inférieur. De plus 

le suivi est plus aisé qu’avec les AVK qui nécessitent des contrôles réguliers de surveillance 

de l’efficacité thérapeutique.  

La majorité des dissections artérielles sont d’évolution favorable, y compris les occlusions 

post-dissection, sous traitement antithrombotique (33). 

 

I.1.5.a Dissection artérielle cervicale 

Dans les cas d’une dissection artérielle cervicale, une recanalisation partielle est rapportée 

dans plus de 90 % des cas et une recanalisation complète chez environ 60 % des patients (96). 
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Le traitement de choix pour ces dissections est actuellement les anticoagulants. Il comporte 

classiquement une héparinothérapie initiale intraveineuse ou par HBPM aux doses 

anticoagulantes habituelles suivie de trois mois d’anticoagulation par AVK, avec un objectif 

d’INR situé entre 2 et 3. Le traitement peut être poursuivi pour une durée de 6 mois au total 

en l’absence d’amélioration lors du suivi par imagerie à 3 mois (97). 

 

L’anticoagulation par héparine a montré une diminution des signes échographiques de micro-

embolies chez 70% des patients présentant une dissection carotidienne, s’il est administré 

dans les 24h suivant l’apparition de la lésion (98). L’héparine est également utilisée pour ses 

autres propriétés qui pourraient avoir un effet bénéfique sur le pronostic lésionnel, à savoir la 

diminution de la prolifération de cellules musculaires lisses, la diminution de l’agrégation 

plaquettaire et un effet anti-inflammatoire (99).  

 

Toutefois les traitements anticoagulants présentent des risques inhérents théoriques, à savoir 

la majoration de l’hématome intramural pouvant aggraver la sténose artérielle voire favoriser 

une rupture artérielle ainsi que le risque hémorragique, en particulier en cas de lésion 

cérébrale. Il est parfois énoncé des contres indications au traitement anticoagulant dans les 

dissections artérielles cervicales, à savoir un AVC massif (NIHSS >15) avec risque de 

transformation hémorragique majeur, l’absence d’imagerie cérébrale disponible, une 

mauvaise circulation collatérale intracrânienne ou des symptômes de compressions locaux au 

niveau de la dissection (95,100). 

 

Aucune étude n’a cependant permis de mettre en évidence la supériorité d’un traitement 

anticoagulant par rapport à un traitement antiplaquettaire (101,102). Une étude s’intéressant 
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particulièrement aux dissections cervicales a retrouvé un taux de mortalité de 1,8% identique 

dans les deux groupes de traitement sans argument en faveur d’une augmentation du taux de 

mortalité ou de morbidité, et sans différence significative du taux de saignement cérébral 

(103). 

L’étude CADISP (Cervical Artery Dissections and Ischemic Stroke Patient), quant à elle, 

recommande un traitement par antiplaquettaire en cas de dissection artérielle cervicale, à 

l’exception des situations où une anticoagulation serait plus adaptée telle qu’une occlusion, 

une récidive sous traitement antiplaquettaire ou si un thrombus flottant intra luminal est mis 

en évidence (104). 

 

Les traitements par thrombolyse peuvent être parfois utilisés dans le cadre de prise en charge 

d’une dissection compliquée d’un accident ischémique cérébral causé par un mécanisme 

thromboembolique. Leurs risques sont nombreux, comprenant l’extension du thrombus 

intramural au niveau de la dissection, la rupture du vaisseau, la majoration d’un anévrisme 

disséquant ou encore le risque théorique de mobilisation de fragments thrombotiques. Ces 

risques ne semblent toutefois pas majorés par la dissection, avec des taux de complications 

comparables avec les traitements thrombolytiques utilisés dans les AVC d’autres étiologies 

(94). 

 

Les traitements endovasculaires des dissections cervicales restent une option d’utilisation très 

variable selon les équipes.  

Les possibilités comprennent la pose d’un stent couvert ou non, les embolisations par « coil » 

des anévrismes disséquants, la thrombolyse suivie d’une pose de stent ou encore l’occlusion 

thérapeutique en cas d’impossibilité des autres techniques. (105–107) 
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Les situations cliniques où les traitements endovasculaires semblent les plus indiqués sont 

limités, incluant les AVC ischémiques causés par une dissection occlusive, la non-régression 

ou la progression des symptômes d’AVC malgré un traitement antithrombotique bien conduit, 

l’effet de masse d’un anévrisme disséquant ou la forte majoration de taille d’un anévrisme 

disséquant sur deux contrôles successifs (33,92,105,106).  

 

I.1.5.b Dissection des artères rénales 

Le traitement des dissections des artères rénales suit la même logique que la prise en charge 

des dissections cervicales. En effet les options thérapeutiques restent les mêmes, du traitement 

médical conservateur au traitement endovasculaire, voire jusqu’à la procédure chirurgicale, 

dépendant de la précocité du diagnostic et du degré de sévérité de la lésion (108).  

 

Il n’existe pas de consensus médical et la revascularisation est souvent proposée en seconde 

intention, chez des patients présentant une hypertension artérielle non contrôlée sous 

traitement optimal ou une dégradation progressive de la fonction rénale (109,110). 

Il est généralement décidé un traitement antiplaquettaire associé à une thérapie 

antihypertensive, qui parait être la prise en charge la plus sure et efficace pour la majorité des 

patients (17,111).  

 

Les prises en charge chirurgicales présentent des résultats très mitigés, avec un fort taux de 

néphrectomie de l’ordre de 40%. Ces chirurgies étaient largement utilisées auparavant, et sont 

désormais réservées à certains cas précis (109,110). 

 

Le traitement endovasculaire par voie percutanée pour mise en place de stent est utilisé 

régulièrement et parait être une alternative bien plus viable, plus efficace et bien plus sure que 
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la chirurgie ouverte (108,112). Il a pour objectif une stabilisation du flap de dissection, la 

réouverture et la revascularisation du vrai chenal et la limitation de l’extension de l’hématome 

intra-mural. Cependant la possibilité de traitement par voie endovasculaire dépend du stade 

auquel le diagnostic a été réalisé et de la rapidité à laquelle la revascularisation se fait, qui est 

fondamentale pour la récupération du territoire infarci et pour la préservation de la fonction 

rénale. Ainsi la réalisation d’un angioscanner doit être réalisé le plus précocement possible 

dès que le diagnostic de dissection des artères rénales est évoqué pour permettre la décision la 

plus adaptée (34,109).  

 

I.1.5.c Dissection des artères coronariennes 

Les résultats de traitement des syndromes coronariens aigus dû à des dissections des artères 

coronaires par intervention percutanée sont médiocres par rapport aux étiologies 

athéromateuses, principalement en raison du risque d’extension de la dissection et du faux 

chenal (113) du à la fragilité de la paroi artérielle lésée. Il existe un risque du passage d’un 

cathéter-guide dans le faux chenal de l’artère disséquée, pouvant majorer la lésion et le 

nombre de stents nécessaires. De plus la dilatation par ballonnet peut entrainer une extension 

ou une migration proximale ou distale de l’hématome intra-mural, pouvant aggraver la 

sévérité de la sténose. La guérison éventuelle spontanée de la lésion et les modifications 

architecturales du vaisseau peuvent également mener à une malposition du stent et entrainer 

des sténoses par la suite (114).  

 

En outre le taux d’échec à long terme des pontages aorto-coronarien est élevé, probablement 

lié à la fréquente recanalisation spontanée de l’artère native disséquée (115). 

La revascularisation peut toutefois s’avérer nécessaire en cas de lésion à haut risque, telle que 
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se situant sur l’artère interventriculaire antérieure, responsable d’une ischémie persistante, 

d’instabilité hémodynamique ou d’arythmie réfractaire (115). 

 

Aussi le traitement médical des dissections coronariennes est souvent préféré lorsqu’il est 

possible. Bien que la majorité des dissections coronariennes présentent une recanalisation 

spontanée dans les 3 à 6 mois suivant l’évènement, le taux de récidive est important, de plus 

de 10% des cas dans les 3 ans, non amélioré par les procédures interventionnelles (115). 

La durée du traitement par antiagrégant plaquettaire dans ces cas n’est pas définie, mais 

l’utilisation de bétabloquants et le contrôle de l’hypertension pourraient être associés à une 

réduction du risque de récidive (116). 

 

I.1.6 Pronostic et complications à long terme 

La guérison de la dissection artérielle survient en général dans les 3 à 6 mois suivant la lésion 

initiale (103). 

Le pronostic à la suite d’une lésion artérielle disséquante est très variable, et dépendant du 

territoire artériel concerné et de l’existence ou non d’une pathologie sous-jacente responsable. 

 

I.1.6.a Dissection des artères cervicales 

Dans le cadre des dissections cervicales, la régression des sténoses ou la recanalisation des 

artères disséquées occluses surviennent dans environ 42% à 68% des cas (117). Les 

recanalisations surviennent très rarement après 6 mois. Les atteintes des artères vertébrales 

sont de meilleur pronostic de guérison que celles des artères carotidiennes (117–119).  
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Les dissections cervicales récidivantes sont rares (48,117) : un risque annuel de 0,3% de 

dissection récurrente symptomatique a été retrouvé dans une étude multicentrique avec un 

risque augmenté en cas d’atteinte initiale de l’artère carotidienne. (4) 

 

Le pronostic neurologique résultant d’une dissection artérielle cervicale est globalement 

favorable dans 70-80% des cas. Suivant les données disponibles, le taux de mortalité varie 

entre 0% et 23%, avec une nette amélioration lors de la dernière décennie, suggérant une 

meilleure prise en charge en comparaison avec les études plus anciennes (119,120).  

Le taux de récidive d’AVC après une dissection artérielle cervicale est admis entre 0,3% et 

3.4% par année (118,121), avec des taux de récidive plus important chez les patient ayant 

présenté une dissection carotidienne par rapport aux dissections vertébrales. Le risque est 

maximal le premier mois suivant le diagnostic de dissection, où de nouvelles lésions 

ischémiques apparaissent dans le territoire de l’artère lésée, à l’inverse des récidives tardives 

où les lésions ischémiques concerneront volontiers de multiples territoires non concernés par 

l’épisode initial (48,120,121). 

 

A noter que les enfants présentent des taux de récidive moindre en comparaison aux 

adultes (48). 

 

Le pronostic des anévrismes disséquants cervicaux est également plutôt favorable, et 

n’apparait pas être associé avec un risque majoré d’ischémie cérébrale ou rétinienne (122). 

L’augmentation de taille spontanée est rare. Ils présentent généralement un calibre stable sur 

les examens de contrôle, voire une diminution de taille ou une guérison dans 5 à 30% des cas 

(122).  
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I.1.6.b Dissection des artères rénales 

Dans le cas des dissections des artères rénales, le pronostic dépend fortement de la précocité 

du diagnostic, qui déterminera les chances de revascularisation rénale et de récupération. 

En pratique clinique, la majorité des patients ne sont pas éligibles à un traitement 

interventionnel devant une réponse favorable à la prise en charge médicale, et notamment par 

le contrôle de l’hypertension artérielle (25,123).  

Le suivi à long terme après mise en place d’un stent sur une dissection artérielle rénale est  

favorable, avec des taux très faible de resténose et un remodelage satisfaisant des parois 

artérielles, contrastant avec les taux importants de resténose après stenting d’artères rénales 

dans le cadre de lésions athéromateuses (123).  

 

I.1.6.c Dissections des artères coronaires 

Le pronostic à long terme d’une dissection coronarienne est favorable, avec cependant la 

présence d’un risque accru de récidive de dissection observé jusqu’à 10.4% à 3 ans et de 

symptômes séquellaires, tels qu’un angor d’effort probablement lié à des dysfonctions 

coronaires microcirculatoires et de douleur thoracique atypiques (116). 

 

Il n’existe pas de consensus pour la surveillance par imagerie de ces patients, mais la 

tomographie par émission de positons est souvent utilisée (116).  

Une réhabilitation cardiaque présente des effets positifs à court et long terme vis-à-vis des 

symptômes et de la capacité d’exercice chez ces patients, et a prouvé son innocuité suite à une 

dissection coronarienne (124). 
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La plupart des séries concernant les dissections spontanées des artères coronaires retrouvent 

une bonne survie précoce et à long terme, mais cependant associée un fort taux de 

complications. 
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I.2 Dysplasie fibromusculaire  

La dysplasie fibromusculaire est une pathologie artérielle idiopathique, non athéromateuse et 

non-inflammatoire, segmentaire, caractérisée par une prolifération anormale cellulaire 

résultant en une désorganisation architecturale de la paroi artérielle (3).  

 

Figure 7. Sténose focale d'une artère rénale à gauche – Sténose multifocale d’une artère rénale à 

droite – Source : A. Persu (3) 

 

Elle se manifeste sous forme de lésion focale ou multi-focales dans les artères de petit calibre  

(diamètre de moins de 2mm) ou de moyen  calibre (diamètre de moins de 5 mm), entrainant 

classiquement des sténoses isolées ou des successions de sténoses et de dilatations, mais peut 

également présenter d’autres lésions telles que des anévrismes, des dissections ou des 

tortuosités artérielles (Figure 7) (3). Ces lésions peuvent être cliniquement symptomatiques 

ou passer totalement inaperçues, et peuvent avoir un retentissement hémodynamique 

significatif ou non.  

La DFM va atteindre préférentiellement les artères rénales et les artères à destination 

encéphalique dans leurs portions extracrâniennes (carotides et vertébrales), mais presque tous 

les territoires artériels peuvent être concernés, et l’atteinte de plusieurs artères de manière 

synchrone est courante (3).  
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Le registre français ARCADIA, qui recueille les données médicales de patients atteints de 

DFM, a permis de montrer la diffusion des lésions en cas d’atteinte cervicale ou rénale, en 

particulier en cas de lésions bilatérales, soulignant le caractère systématique de cette 

pathologie (3,5). 

 

La DFM focale se traduit histologiquement par une accumulation de tissu fibreux au sein de la 

paroi intimale du vaisseau, respectant en général la limitante élastique interne, associé à un 

composant cellulaire (125,3). 

La DFM multifocale présente quant à elle des dépôts de fibrilles de collagène au sein de la 

média, résultant en des sténoses alternant avec des zones désertes de cellules musculaires 

lisses dilatées donnant un aspect angiographique de « collier de perles » (3,125).  

 

La première description de dysplasie fibromusculaire a été initialement attribuée à Leadbetter 

et Burkland (126) en 1938 chez un enfant de 5 ans présentant une ectopie du rein droit et une 

hypertension artérielle, normalisée après néphrectomie dont l’analyse histologique, même si 

désormais remise en cause, a montré une obstruction artérielle partielle par une prolifération 

de cellules musculaires lisses.  

 

En 1958 le terme de dysplasie fibromusculaire est employé pour la première fois par 

McCormarck et ses équipes en décrivant trois cas de jeunes patients présentant une 

hypertension artérielle réno-vasculaire associées à des sténoses des artères rénales atypiques 

(127).  

La première classification détaillée clinique et physiopathologique a été publiée en 1971 par 

Harrisson et McCormack (128) et a été revue en 1975 par Stanley (125).  Elle utilisait les 

caractéristiques histologiques et divisant la DFM selon la tunique artérielle concernée. Cette 
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classification était utilisée lorsque la plupart des patients atteints de DFM symptomatique, en 

particulier au niveau rénal, étaient opérés. 

 

Trois types de DFM étaient alors distingués (125) :  

· Par atteinte intimale pour 5-10% des cas, réalisant une sténose unifocale par 

épaississement intimal local circonférentiel non spécifique ; 

· Par atteinte médiale pour 80% des cas, responsable de l’aspect typique de succession 

de dilatations et de sténoses réalisant l’aspect angiographique classique en « collier de 

perles », correspondant à des zones d’hypertrophies fibreuses de la média et de rupture 

de la limitante élastique interne (Figure 8) ; 

· Par atteinte péri-médiale ou 

sous-adventitielle 

représentant 10% des cas, 

réalisant l’aspect classique 

de sténose dysplasique 

tubulaire due à une 

hyperplasie de la matrice 

extracellulaire des couches 

externes de la média 

refoulant l’adventice.  

 

Ces atteintes ne sont pas exclusives et peuvent coexister dans le même segment artériel (129). 

 

Cette classification n’est cependant plus utilisée désormais car non consensuelle et devenue 

difficile à conserver du fait de la limitation des explorations endo-vasculaires. 

Figure 8. Classification histopathologique selon 

Harrisson EG Jr, McCormack. Source : T.F. Lüscher et 

al. (156) 
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La classification faisant actuellement consensus distingue deux types de DFM : la DFM 

multifocale, présentant une succession de sténoses et de dilatations en « perles enfilées » ou 

« piles d’assiettes » dans 80-90% des cas, souvent bilatérale et la DFM focale, localisée, 

présentant une sténose tubulaire souvent plus sévère sur le plan clinique (3).  

 

I.2.1 Epidemiologie 

La dysplasie fibromusculaire est une pathologie rare, avec une prévalence difficile à estimer 

dans la population générale. Les données pouvant avancer une approximation de ce taux 

proviennent essentiellement de quatre sources : l’étude des patients candidats donneurs de 

transplantation rénale, les études portant sur les procédures interventionnelles/mise en place 

de stent rénal, les études réalisant des angiographies cérébrales de manière systématique ainsi 

que les autopsies.  

 

La dysplasie fibromusculaire concerne principalement une population féminine (80% à 90% 

des cas), jeune et caucasienne (5). 

 

Une méta-analyse des différentes études s’intéressant à la question parmi les patients 

donneurs de rein publié en 2016 par D. M Shivapour and al. conclut à un taux de prévalence 

estimé à 3.34%, bien que ce taux ne soit pas parfaitement applicable à la population générale 

(risque d’antécédents familiaux de pathologie rénale, biais de bonne santé etc) (Figure 9) 

(130). 



 

60 

 

 

Figure 9. Méta-analyse de la prévalence de la DFM parmi les patients donneurs de rein – Source : 

Shivapour DM et al.  (132) 

 

L’étude Cardiovascular Outcomes in Renal Atherosclerotic Lesions (CORAL) est un essai 

clinique randomisé multicentrique comparant la prise en charge médicamenteuse seule versus 

la mise en place de stent rénal dans le cadre de patients présentant des lésions athéromateuses 

des artères rénales. Parmi les 995 patients enrôlés dans cette étude et ayant bénéficié d’une 

angiographie des artères rénales, 58 d’entre eux ont été diagnostiqués d’une DFM 

fortuite représentant une prévalence de 5.8%. Quarante-quatre d’entre eux étaient des femmes 

et 14 des hommes, pour une prévalence de 8.6% pour la population féminine et 2.8% pour la 

population masculine. Il est cependant à noter que les patients inclus dans l’étude étaient pour 

la plupart âgés avec des antécédents de maladie athéromateuse, d’hypertension artérielle et de 

pathologie rénale (131).  

 

Plusieurs registres de patients porteurs d’une dysplasie fibromusculaire ont récemment été 

construits, tels que le « Registry for Fibromuscular Dysplasia » en 2012 aux Etats-Unis 

comportant 447 patients ainsi qu’en France avec le registre ARCADIA, nous apportant de 

nombreuses informations nouvelles sur l’épidémiologie de la DFM (7). 

 

Des 447 patients inclus, 342 ont bénéficié d’une imagerie cérébrale et 374 d’une imagerie des 

vaisseaux intra-abdominaux. Il a été retrouvé une prévalence de 79.7% d’atteinte des artères 
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rénales parmi ces patients, et 74.3% d’atteinte des carotides dans leur portion extracrânienne. 

Des dissections artérielles périphériques ont été retrouvé dans 19.7% des cas, décrits dans 

plusieurs territoires artériels différents : majoritairement carotidiennes dans 77% des cas, mais 

également rénales (21.6%), vertébrales (17%), mésentériques (4.5%), coronaires (3.4%), 

cœliaques (2.3%) ou encore des artères iliaques dans 2.3% des cas (7). 

Plus récemment, le registre américain de DFM a montré la présence d’anévrismes cérébraux 

dans 13% des cas, dont pour la moitié des cas la présence d’anévrismes multiples (132). 

 

Le registre ARCADIA (Assessment of Renal and Cervical Artery Dysplasia) est une étude 

française observationnelle s’intéressant aux patients atteints d’une DFM. Son objectif était 

« d’étudier la prévalence des formes diffuses chez des patients atteints d’une DFM 

symptomatique, de comparer les phénotypes cliniques et radiologiques entre patients avec une 

atteinte rénale ou cervicale et de comparer les phénotypes entre forme mono site et multi 

site » (5). Cette étude a concerné au total 499 patients inclus entre 2009 et 2014 dans 6 centres 

et est la seule dans laquelle l'exploration des artères intra-abdominales et des artères cervico-

encéphaliques par angioscanner ou angio-IRM a été systématique et exhaustive.  

Cette étude a montré que les atteintes multi sites étaient très fréquentes : en effet, 52 %, 33 %, 

12 % et 3 % des patients avaient une atteinte respectivement d'un, deux, trois ou quatre sites 

artériels. De plus il a été montré une relation entre l’atteinte multi site et la bilatéralité des 

atteintes artérielles (rénales ou cervicales) (5).  

 

Une atteinte coronaire est également possible chez les patients atteints de DFM, bien 

qu’aucun cas d’aspect typique de sténoses en collier de perle n’ait été décrit à ce niveau.  
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La dysplasie fibromusculaire est une pathologie touchant majoritairement les femmes, avec 

des taux supérieurs à 90% concernant la population féminine décrits sur le registre américain, 

avec un âge moyen de 55.7 ans (+/- 13.1ans), touchant particulièrement les femmes d’origine 

caucasienne (95.4%)(5) , sous réserve d’un potentiel biais de sélection important vis-à-vis de 

l’accès aux centres de soins spécialisés. 

Trente-sept pourcent des patients présentent un antécédent de tabagisme actif ou sevré, et 

parmi les femmes incluses 69% d’entre elles avaient des antécédents de prise d’une 

contraception orale ou d’une substitution hormonale avant le diagnostic de DFM. 

Bien que plus rare, les hommes peuvent également présenter des tableaux de DFM, 

généralement de forme plus agressive avec des développements d’anévrismes et de 

dissections artérielles périphériques deux fois plus fréquent que chez les femmes (40.8% et 

39.6% respectivement contre 20.4% et 20.0% chez les femmes). Dans le registre américain, 

les études de sous-groupe ont montré que les hommes étaient plus susceptibles de développer 

des formes de DFM unifocales et qui atteignent les artères digestives ou rénales (7).   

 

Les formes familiales de DFM sont rares. Parmi les patients inclus dans le registre américain, 

seuls 7.3% d’entre eux rapportent un diagnostic confirmé de DFM parmi leur proche au 1er ou 

2nd degré. Cependant d’autres antécédents familiaux ont été décrits comme pouvant être 

rattachés à la présence d’une DFM sous-jacente, tels qu’une mort subite (19.8%), un AVC 

(53.5%), un anévrisme (23.5%) ou une dissection artérielle (2%) (7,133).  

 

I.2.1.a DFM des artères cervicales : 

Le taux de DFM des artères cervicales était estimé inférieur au taux de DFM des artères 

rénales dans les premiers registres réalisés. Cependant depuis le progrès des techniques 

d’imagerie et la systémisation des bilans, il est retrouvé désormais des taux similaires entre les 
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deux atteintes (5,134). Le registre ARCADIA a retrouvé une prévalence de 50% d’atteinte 

cervico-encéphalique parmi les patients atteints de DFM avec une atteinte bilatérale dans 75% 

des cas (5).  

Le taux de prévalence rapporté des atteintes des artères carotidiennes extracrâniennes ou 

vertébrales est variable selon les études. La plus haute prévalence retrouvée est de 3.2% chez 

des patients symptomatiques (5). 

L’atteinte des artères carotidiennes intracrâniennes concernent majoritairement les femmes 

(74.9% contre 44.1% des hommes) (7). 

 

I.2.1.b DFM des artères rénales  

La prévalence de la DFM rénale dans la population générale est inconnue. Il s’agit d’une 

pathologie occasionnant peu de symptômes et souvent découverte de manière fortuite.  Les 

études des dernières décennies ont montré une sous-estimation de sa prévalence du fait de la 

complexité des critères diagnostiques et de la méconnaissance fréquente de la maladie.  

Étant donné les avancées concernant les méthodes non invasives d’imagerie de haute 

résolution et l’élaboration de nouveaux critères diagnostiques et de classification, sa 

prévalence a été rapidement réévaluée, bien plus importante que soupçonnée et a renouvelé 

l’étude de la maladie. 

 

L’atteinte rénale va se manifester principalement chez les hommes d’âge moyen) (89.7% 

contre 74.1% chez les femmes) caucasiens avec une histoire familiale ou personnelle 

d’hypertension artérielle. Plus de 90% de ces présentations cliniques de DFM se révèlent sous 

forme d’atteinte multifocale (5). 
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Chez l’enfant la recherche d’une cause secondaire d’une hypertension artérielle est 

systématique, étant donné la faible prévalence des hypertensions artérielles d’origine 

essentielle parmi cette population. (3,135). 

 

Chez l’adulte, la prévalence d’hypertension artérielle essentielle est bien plus importante et 

augmente avec l’âge. Les DFM sont rarement retrouvées et peuvent être la cause de 

l’hypertension, mais également être découverte fortuitement, sans en être responsable. En 

conséquence la recherche d’une sténose de l’artère rénale chez l’adulte, qui sera plus souvent 

d’origine athéromateuse que dysplasique, n’est recommandée qu’en cas d’hypertension 

artérielle résistante au traitement ou d’HTA maligne (136). Aussi la recherche de DFM des 

artères rénales n’est que rarement réalisée, à des âges assez tardifs, et la mesure de sa 

prévalence est exposée à de nombreux biais. Les séries publiées ayant étudiés les donneurs de 

reins potentiels qui ont bénéficié d’une imagerie systématique rapportent une prévalence 

estimée à 4% de DFM asymptomatique dans la population générale (137) tandis qu’une série 

portant sur 997 cas de patients hypertendus résistant aux traitements et chez qui une sténose 

des artères rénales a donc été recherché retrouvent une prévalence de 5.8% (131). 

 

Le délai moyen de diagnostic de DFM à compter de la découverte d’une hypertension liée à 

une DFM est d’environ 4 ans pour les formes focales et 9 ans pour les formes multifocales. 

Dans le registre ARCADIA, 84% des patients présentaient une atteinte des artères rénales, 

dont 49% était bilatérale. Une hypertension était présente chez 88% des patients avec une 

atteinte rénale (5).  
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I.2.1.c DFM des artères intra-abdominales : 

L’atteinte des artères viscérales est bien plus rare que l’atteinte dysplasique des artères 

rénales. Elle passe souvent inaperçue en raison de la bonne collatéralité des artères digestives. 

Une ischémie mésentérique ne sera présente qu’en présence de multiples sténoses sévères. 

Aucun patient du registre français ARCADIA n’a été décrit présentant une ischémie 

mésentérique, et on en décrit seulement 0.9% dans le registre américain (135).  

La DFM des artères digestives viscérales concerne le tronc cœliaque et ses branches de 

division, les artères splénique et hépatique, ainsi que les artères mésentérique supérieure et 

mésentérique inférieure. Le registre ARCADIA a retrouvé une implication de ces artères dans 

19.3% des patients atteints de DFM (5). L’atteinte de l’artère mésentérique est principalement 

retrouvée chez les hommes (34.4% contre 20% chez les femmes) (7). 

Les patients atteints de DFM des artères digestives présentent bien plus fréquemment des 

anévrismes artériels que les patients porteurs d’autre DFM, à savoir 41.2% contre 19.7% 

(138). 

 

I.2.1.d DFM des artères des membres supérieurs et inférieurs : 

La DFM des artères de membres est principalement multifocale et bilatérale.  

Dans le registre ARCADIA, 14.7% des patients inclus présentaient une DFM concernant les 

artères iliaques. 

L’atteinte des artères des membres supérieurs concerne jusqu’à 15.9% des patients ayant 

bénéficié d’une imagerie des membres supérieurs du registre américain (7).  
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I.2.1.e DFM des artères coronariennes : 

La prévalence estimée de DFM chez les patients ayant présenté une dissection coronarienne 

varie dans les études selon les modalités d’imagerie complémentaire réalisée, entre 16% (139) 

et 62.7% (140). Les caractéristiques cliniques des patients atteints de DFM des artères 

coronariennes sont similaires aux DFM d’autres localisations. Ces patients présentent souvent 

une atteinte concernant plusieurs lits artériels à la fois, principalement les artères rénales, 

cervico-encéphaliques ou iliaques, multifocales (139,140).  

Les dissections coronariennes sont rares chez les patients porteurs de DFM : 2.7% des  

patients porteurs de DFM du registre américain sont concernés (7). 

 

I.2.2 Etiologie 

Les mécanismes étiologiques de la DFM restent globalement peu connus malgré de 

nombreuses hypothèses mécaniques, génétiques ou hormonales avancées. 

Il est admis que le développement de la dysplasie fibromusculaire est probablement lié à une 

association de facteurs génétiques et environnementaux (141). 

La dysplasie fibromusculaire apparait de façon sporadique mais également de façon familiale 

chez certaines catégories de patients, suggérant un héritage génétique autosomique dominant 

dans certaines familles (141). Cette notion de DFM congénitale concerne cependant une 

minorité de patient, seul entre 1.9% et 7.3% des patients avec une DFM ont également un 

parent présentant cette pathologie (142).  Des études de cas ont été publiées rapportant des cas 

de DFM chez des jumeaux monozygotes (143). 
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I.2.2.a Causes génétiques 

Les études ayant tenté de mettre en évidence un lien avec certains gênes connus dans d’autres 

pathologies artérielles pouvant être responsables de lésion anévrismales ou disséquantes, 

n’ont pas identifié d’association avec la DFM (144), et aucune relation de causalité avec ceux-

ci n’a été identifiée.   

 

Une étude de Sang and al. a étudié le rôle de l’auto-immunité dans une étude de cas-contrôle 

comportant 33 patients atteints de DFM confirmée par angiographie, et a retrouvé une 

association avec le HLA de type DRw6, plus fréquemment retrouvé parmi les patients atteints 

de DFM que chez les patients sains (145). Cependant ces résultats n’ont jamais été reproduits 

lors des études ultérieures. 

Des études de cas ont également décrit des patients porteurs d’une DFM chez qui ont été mis 

en évidence des déficits en α1-antitrypsine, mais des séries plus importantes ont permis 

d’infirmer cette association (146).  

Une étude ayant analysé le génome dans son intégralité sur plus de 1000 patients et 4000 

témoins a mis en évidence une association significative concernant un variant génétique à 

risque commun à plusieurs cas de DFM : un polymorphisme nucléotidique (rs9349379-A) se 

situant dans le locus PHACTR1, avec un odd-ratio calculé à 1,4 pour la dysplasie 

fibromusculaire (147–149). Ce locus code une protéine de régulation de l’actine et de la 

phosphatase 1, qui est directement associé au taux de fibroblastes dermiques et pourrait avoir 

un effet direct sur le développement artériel lors des études sur modèles animaux (144). Les 

fibroblastes dermiques ont en effet une surexpression de PHACTR1 chez les patients porteurs 

du polymorphisme par rapport aux témoins, mais le mécanisme précis reste peu expliqué. 

Ce polymorphisme a été associé à la survenue de dissections carotidiennes spontanées (149) 

et de migraines (150), deux pathologies elles-mêmes plus fréquentes chez les sujets atteints de 
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DFM. Ce locus présenterait également un effet protecteur contre la maladie athéromateuse, en 

particulier l’atteinte coronaire ou l’anévrisme de l’aorte abdominale (149).  

 

D’autres études ont montré que ce nucléotide aurait une activité de régulation de l’expression 

de l’endothéline-1 dans le tissu aortique, qui possède de nombreux effets pléiotropes 

vasculaires important dans le remodelage de la paroi artérielle (151). 

De nouvelles études sont nécessaires afin de préciser la part génétique dans la 

physiopathologie de la dysplasie fibromusculaire. La connaissance des gènes impliqués 

pourrait permettre un développement de thérapie ciblée, mais est aussi primordiale pour la 

prédiction du risque individuel de DFM en particulier chez les apparentés.  

Actuellement il n’existe pas de recommandation concernant le dépistage génétique des 

familles des patients atteints de DFM (3).  

 

I.2.2.b Causes environnementales  

De nombreuses études montrent qu’un tabagisme actif mais également un antécédent de 

tabagisme sevré sont des facteurs de risque important de développement d’une dysplasie 

fibromusculaire avec atteinte rénale (152), avec un odd-ratio de 8.6 pour les patients 

présentant un nombre de paquet-année supérieur à 10. De plus les patients tabagiques porteurs 

d’une DFM présentent des taux d’anévrismes et d’évènements cardiovasculaires majeurs 

significativement plus importants que chez les patients non tabagiques (153). Un tabagisme 

actif a été associé avec un diagnostic plus précoce d’hypertension artérielle ou de DFM, 

suggérant que le tabagisme puisse induire des formes plus agressives de DFM (153).  

 

D’autres facteurs tels que l’exposition aux hormones oestrogéniques environnementales 

(perturbateurs endocriniens) mais également endogènes ont également déjà été avancés en 
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tant que facteurs de risque de DFM, mais leurs liens exacts restent inexpliqués. En effet bien 

que le taux de DFM prévaut dans la population féminine, aucun lien causal n’a été prouvé 

entre la prise de contraception orale ou d’autre hormone oestrogénique et le taux de DFM 

(154).   

Vance et al. ont de plus retrouvé que les femmes avec un antécédent d’intervention pour une 

prise en charge de DFM des artères rénales présenteraient des taux de prévalence de pré-

éclampsie plus élevés que parmi la population générale, sous réserve d’une étude unique 

rétrospective cas-témoin (155). 

Il est suggéré que la progestérone pourrait également jouer un rôle dans la physiopathogénie 

de la DFM : en effet une étude récente de 2015 a comparé les résultats des analyses 

histologiques d’artères rénales retirées à la suite d’une chirurgie, portant sur 6 patients atteints 

de DFM (opérés d’un anévrisme ou d’une sténose) et 3 patients contrôles (opérés d’une 

néphrectomie). La coloration histochimique a mis en évidence une surexpression du récepteur 

à la progestérone dans les cellules musculaires lisses des patients atteints de DFM, tandis 

qu’aucun récepteur à la progestérone n’a été retrouvé dans le groupe contrôle (155). 

 

La néphroptose, qui consiste en une descente de l’un ou des deux reins, résultant en un 

étirement de l’artère rénale, a également été associée au diagnostic de DFM, bien que son 

implication reste inexpliqué et que ce lien d’association soit faible (156).  

 

Certaines contraintes mécaniques pourraient contribuer au développement de DFM dans 

certains territoires comme pour l’artère rénale droite, les carotides internes distales et les 

artères iliaques externes (3).  
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De nombreux autres facteurs sont également suspectés d’avoir un impact dans le 

développement de la DFM, tel que le TGF-β ou encore l’accumulation de 

lysophosphatidylcholine (157,158).  

 

I.2.3 Présentation radiologique, clinique et classification 

La classification histologique historiquement utilisée auparavant n’est plus considérée comme 

applicable dans la prise en charge pratique de nos jours. Elle était utilisée à l’époque où le 

traitement était chirurgical, et distinguait 3 à 5 types de DFM.  De plus depuis l’avènement 

des techniques de prise en charge par voie endovasculaire percutanée et le choix préférentiel 

des traitements conservateurs, les analyses histologiques ne sont désormais que très rarement 

réalisées. 

 

La nouvelle classification est fondée sur l’imagerie artérielle par artériographie, angioscanner 

ou ARM. L’artériographie demeure le gold standard dans l’évaluation des DFM, mais les 

techniques d’imagerie non invasive l’ont largement remplacée dans le diagnostic et le suivi 

des patients atteints de DFM.  (3,137). 

 

On distingue deux présentations angiographiques de la dysplasie fibromusculaire : 

· L’atteinte focale, qui peut atteindre tous les segments de l’artère et entraine une 

sténose tubulaire ou « en diabolo » souvent unilatérale et serré, concernant les patients 

homme ou femme à part égale. 

· L’atteinte multi-focale, réalisant des alternances de sténoses et de dilatations, donnant 

un aspect typique décrit en « collier de perles » ou de « pile d’assiettes », touchant 

préférentiellement les portions médiales et distales de l’artère. Elle représente 80 à 
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90% des cas, est souvent bilatérale avec des lésions fréquemment prédominantes à 

droite (137). 

 

La DFM est une pathologie entrainant majoritairement des lésions sténosantes artérielles, à 

savoir une réduction de diamètre de plus de 50% par rapport à un diamètre de référence. Il est 

également décrit d’autre types de lésions, à savoir des anévrismes ou des tortuosités artérielles 

chez les patients atteints et pouvant se compliquer de dissections. La présence de ces lésions 

ne suffit pas au diagnostic de DFM car elles peuvent être isolées ou associées à d’autre 

maladie artérielle (3,137).  

La distribution des lésions reste mal connue chez les patients atteints de DFM en raison de 

l’absence d’examen systémique chez ces patients dans la plupart des études, tel que 

l’exploration des artères digestives en cas d’atteinte cervico-encéphalique.  

 

I.2.3.a DFM des artères cervicales : 

Les symptômes cardinaux de la DFM cervicale devant faire pratiquer une imagerie 

comprennent : 

· Des migraines sévères et/ou chroniques  

· Un acouphène pulsatile 

· Un souffle carotidien 

· Un AIT/AVC ou une amaurose transitoire 

· Des douleurs unilatérales de la face ou du cou ou atteinte neurologique focale 

(CBH,…) évoquant une dissection (3).  

Une atteinte neurologique focale en rapport avec une dissection peut être retrouvée, sans 

douleur cervicale, de la face ou de céphalée associée (24). 

Les symptômes principalement présentés par les patients présentant une atteinte cervicale sont 
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la plupart du temps non spécifiques et compliquent le diagnostic.  

Dans le registre américain, 5.6% des patients présentait une DFM des artères cervicales 

retrouvée fortuitement, sans symptomatologie associée (7). 

L’absence de symptômes spécifiques est un frein diagnostic important, étant donné que près 

de 25% des femmes en population générale présentent au moins un épisode de migraine au 

cours de leur vie (159).  

 

La dysplasie fibromusculaire avec atteinte intracrânienne se manifeste principalement sous 

forme d’anévrismes cérébraux non rompu (132), avec une prévalence bien plus importante 

que dans la population générale. Aussi le consensus est de réaliser une imagerie cérébrale non 

invasive lorsque le diagnostic de DFM est posé (3).  

 

I.2.3.b DFM des artères rénales  

Les dysplasies fibromusculaires avec atteintes rénales se révèlent principalement sous la 

forme d’atteintes multi-focales des artères rénales chez des femmes caucasiennes d’âge 

moyen. Les formes uni-focales sont diagnostiquées généralement plutôt avant 30 ans, se 

retrouvent en part égale parmi les hommes et les femmes, et présentent des chiffres de tension 

artérielle souvent bien plus élevés que les formes multi-focales. L’hypertension artérielle est 

le motif le plus fréquent de la recherche d’une DFM, représentant 94% des cas pédiatriques et 

60-77% chez l’adulte des présentations initiales (135). 

 

Les principaux signes cliniques évoquant une DFM des artères rénales sont (133) : 

· Hypertension artérielle chez des patients de moins de 30 ans, en particulier chez des 

femmes. 

· HTA d’aggravation rapide, HTA maligne, HTA de grade 3 (>180/110mmHg). 
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· HTA résistante (malgré une trithérapie comprenant un diurétique). 

· La présence d’un petit rein unilatéral sans anomalie urologique. 

· Présence d’un souffle vasculaire à l’auscultation en l’absence de sténose connue ou de 

facteurs de risque d’athérosclérose. 

· Suspicion de dissection ou d’infarctus rénal (douleur abdominale sévère aigue, 

hématurie micro/macroscopique, dégradation de la fonction rénale, HTA réno-

vasculaire etc). 

· Présence d’une DFM atteignant au moins un autre territoire artériel. 

 

En dehors des atteintes cervicales, intracérébrales ou rénales, la DFM peut toucher toutes les 

artères, particulièrement les artères digestives, les artères des membres supérieurs et des 

membres inférieurs. On retrouve ces atteintes dans les DFM multifocales (7). 

 

I.2.3.c DFM des artères intra-abdominales et des membres 

La DFM des artères intra-abdominales concerne le tronc cœliaque et ses branches de division 

et les artères mésentériques supérieure et inférieure. L’atteinte de la DFM des artères intra-

abdominales à destination viscérale peut se traduire cliniquement par la présence de douleurs 

des flancs ou ombilicales, post-prandiales dues à une ischémie mésentérique pouvant révéler 

des sténoses, des dissections ou des anévrismes (138). Un souffle vasculaire peut parfois être 

perçu à l’auscultation. 

 

L’atteinte des membres inférieurs concerne en réalité principalement les artères iliaques 

externes mais a déjà été retrouvé au niveau des artères iliaques communes, iliaques internes, 

fémorales communes, fémorales profondes, fémorales superficielles et poplités (160). Elle est 

classiquement bilatérale et multifocale.  
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Les signes cliniques présentés peuvent inclure une claudication à la marche, une ischémie 

distale d’un ou plusieurs orteils voire du pied. Il a également été décrit des syndromes de 

Raynaud ou des paresthésies des extrémités (161,162). Cependant la majorité des patients 

avec une atteinte des membres inférieurs sont asymptomatiques, et le diagnostic se fait 

souvent de façon fortuite sur une imagerie ou à la suite d’une découverte d’un souffle 

fémoral. A l’instar des autres atteintes, des dissections ou des anévrismes peuvent être 

retrouvés dans cette forme de DFM (3,162).  

L’atteinte des membres supérieurs va concerner typiquement l’artère brachiale mais peut 

également être retrouvée au niveau des artères sous-clavières, axillaires, radiales et ulnaires 

(163).  

Comme la DFM des artères des membres inférieurs, la majorité des patients présentent une 

DFM multifocale, bilatérale et souvent asymptomatique (5,138).  

Les symptômes retrouvés peuvent comprendre une claudication d’effort ou des signes 

d’ischémie distale, concernant un ou plusieurs doigts ou la main (souvent d’origine 

thromboembolique sur une dissection artérielle). Il est également décrit des phénomènes de 

Raynaud ou des paresthésies (163) 

Le diagnostic peut être évoqué lors de la constatation d’un souffle artériel au niveau sous-

clavier ou brachial, ou d’une anisotension pouvant traduire une sténose sous-jacente (3). 

 

I.2.3.d DFM des artères coronariennes  

Plus récemment les études ont montré que les patients atteints de DFM pouvaient présenter 

des syndromes coronariens aigus dû à des dissections coronariennes spontanées (164).  

 

La DFM coronarienne est une atteinte pouvant avoir de sévères conséquences sur la morbidité 

et la mortalité, pouvant entrainer des syndromes coronariens aigus avec ischémie 
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myocardique et une dysfonction ventriculaire gauche. 

La majorité des tableaux cliniques des DFM des artères coronaires est représentée par la 

dissection d’une artère épicardique (interventriculaire antérieure, circonflexe ou artère 

coronaire droite) pouvant provoquer cliniquement un angor instable, un infarctus 

myocardique, une dysfonction ventriculaire gauche ou un potentiel arrêt cardiaque (165). 

L’électrocardiogramme réalisé chez les patients présentant ces symptômes en phase aigüe 

peut mettre en évidence des signes d’ischémie associés ou non à une élévation du segment 

ST, et une élévation des marqueurs de souffrance cardiaque (troponines…) est souvent 

retrouvée (91,165). 

Les dissections des artères coronaires responsables d’infarctus myocardique sont considérées 

comme infarctus de type 2 devant leur étiologie non athéromateuse (166).  

 

Bien que l’aspect classique en collier de perle ne soit pas retrouvé au niveau des artères 

coronaires, les manifestations potentielles de cette atteinte comprennent la dissection 

spontanée, la formation de sténoses tubulaires, d’hématomes de parois spontanés, de spasmes 

artériels ou de tortuosités artérielles (165). 

 

Son diagnostic peut être évoqué chez tout patient sans risque cardiovasculaire majeur ayant 

présenté un évènement coronarien aigu ou une dysfonction ventriculaire gauche de novo, en 

particulier chez les femmes d’âge moyen présentant une atteinte des artères coronaires 

distales sans autre anomalie (164). 

 

I.2.4 Diagnostic 

Le diagnostic radiologique de DFM est porté suite à la visualisation d’une sténose focale ou 

multi-focale ainsi qu’à la présence d’une autre lésion artérielle. La présence d’anévrismes, de 
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dissections ou de tortuosités artérielles à l’imagerie ne suffit pas au diagnostic de DFM en 

l’absence de lésion focale ou plurifocale, car pouvant tout à fait être retrouvés dans de 

multiples pathologies altérant les parois artérielles (3,137).  

Il est admis que l’association d’une atteinte uni ou plurifocale atteignant un territoire artériel 

avec une de ces lésions touchant un autre territoire artériel permet de poser le diagnostic de 

DFM et d’affirmer l’implication de la DFM dans cette lésion (3). 

 

L’artériographie est l’examen de référence pour le diagnostic de dysplasie fibromusculaire. 

Cet examen consiste en l’acquisition d’images artérielles par l’utilisation de rayons X aidée 

par l’injection d’un produit de contraste via un cathéter. Cette méthode n’est classiquement 

pas utilisée parmi les examens de routine, devant son caractère invasif, son coût important et 

l’utilisation de rayonnements et de produit de contraste. Cependant, le recours à 

l’angiographie peut être nécessaire si les autres examens ne permettent pas de diagnostic ou si 

un geste endovasculaire est nécessaire, telle qu’une angioplastie (3).  

 

L’échographie-Doppler utilise des ultrasons afin de visualiser les vaisseaux sanguins et 

d’analyser qualitativement et quantitativement le flux artériel. 

Cet examen peut identifier les zones de tortuosités artérielles, les accélérations ou 

démodulations des flux hémodynamiques pouvant résulter des lésions artérielles de la DFM.  

Il n’existe cependant pas de critères échographiques pour le diagnostic de DFM. Bien que 

l’aspect de « collier de perle » puisse être visualisé en échographie, il peut dans de nombreux 

cas être analysé de façon plus précise par l’utilisation d’autres examens d’imagerie non 

invasifs. 
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L’angioscanner est souvent l’examen de première intention en raison de sa haute résolution 

spatiale, meilleure que pour les autres examens disponibles ainsi que son faible temps de 

réalisation. 

L’ARM permet une analyse précise pour le diagnostic de dissection artérielle ou d’anévrisme, 

mais peut en revanche mener à des faux diagnostics positifs de DFM en raison  des artefacts 

cinétiques ou des faux négatifs qui s’expliquent par une moins bonne résolution spatiale que 

celle du  scanner, pouvant ainsi ne pas visualiser les aspects typiques radiologiques de DFM 

(167).  

Le choix de l’examen d’imagerie à utiliser pour le diagnostic ou le suivi de la DFM dépend 

des vaisseaux concernés, des caractéristiques du patient (allergie aux produits de contraste, 

insuffisance rénale), la disponibilité et l’expertise des médecins. 

Le diagnostic radiologique d’anévrisme chez les patients atteints d’une DFM multifocale est 

parfois perturbé par l’aspect tortueux des artères et la présence de « perles », parfois 

volumineuses. Il n’existe pas de consensus définissant la taille d’un anévrisme chez ces 

patients, bien que la prévalence d’anévrismes chez les patients porteur d’une DFM soit décrite 

dans les registres (3,5).  

 

Le diagnostic de DFM est évoqué suite à une imagerie évocatrice ou après un évènement 

vasculaire. L’évaluation initiale doit comporter une imagerie des troncs supra-aortiques et des 

artères rénales. Un interrogatoire poussé doit pouvoir recueillir les antécédents vasculaires 

(dissections, emboles, AVC, SCA, anévrismes, …) et les antécédents familiaux (mort subite, 

évènements cardiovasculaires, DFM, …). Une anisotension doit être recherchée. La recherche 

d’un souffle vasculaire, un bruit anormal lors de l’auscultation, doit être effectuée au niveau 

cervical, de l’abdomen ou des flancs, ainsi qu’au niveau des plis inguinaux. La présence d’un 

souffle signifie la présence d’une turbulence du flux sanguin, souvent perçu lors de la 
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présence de dilatations et de sténoses successives. Devant la fréquence de lésions 

carotidiennes ou rénales dans le cadre de la DFM, des souffles doivent y être 

systématiquement dépistés (3,5). 

 

I.2.4.a DFM des artères cervico-encéphaliques : 

L’angiographie demeure le gold-standard pour le diagnostic de DFM des artères cervicales, 

mais les techniques d’imagerie non invasives comme l’angioscanner ou l’IRM l’ont 

supplémentée dans la plupart des centres. L’angiographie n’est pratiquée que lorsqu’un geste 

interventionnel est nécessaire (persistance de lésions neurologiques malgré traitement 

médical, traitement d’un pseudoanévrisme lié à une dissection, …) (133). 

L’échographie-doppler est ici un examen de choix, et souvent proposé en première intention 

et pour le suivi régulier des patients. Cet examen est cependant insuffisant pour l’exploration 

des artères vertébrales et des artères intracrâniennes, et un angioscanner ou une ARM doivent 

être pratiqués en cas de suspicion de DFM à l’échographie. Nous pouvons retenir plusieurs 

facteurs en faveur d’une DFM, à savoir des élévations des vitesses, des perturbations 

hémodynamiques ainsi que des aspects de tortuosité des portions moyennes et distales des 

artères carotides internes, généralement indemnes de lésions athéromateuses (prédominantes 

au bulbe et dans la portion proximale des carotides internes), aussi appelé « S-curve », qui 

serait un argument important pour le diagnostic de DFM (168).  

En effet des tortuosités artérielles ont été décrites parmi les patients porteurs d’un DFM 

touchant particulièrement la portion distale de l’artère carotide interne, avec une élongation 

responsable d’un trajet irrégulier de l’artère formant classiquement un « S » (Figure 10). 

Certaines études retrouve une incidence importante de S-curves dans cette population, avec 

jusqu’à 32% des patients inclus (168). D’autres exemples de tortuosités artérielles des artères 

carotidiennes, vertébrales ou encore coronariennes ont déjà été décrits, sans diagnostic de 
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DFM systématiquement associé. L’échographie-Doppler peut également être utilisée pour la 

surveillance des patients atteints de DFM cervicale (3,137).  

 

Figure 10. Echographie-Doppler d'une artère carotide 

interne présentant un "S-curve" - Source SS Sethi et al. 

(168) 

 

 

Figure 11. Angiographies de DFM de l'artère carotide interne (flèche). A droite : DFM multifocale. 

A gauche : DFM focale.  Source : A. Persu et al. (3) 
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I.2.4.b DFM des artères rénales 

 

Lorsque le diagnostic de DFM 

rénale est évoqué, l’examen de 

choix pour le diagnostic 

recommandé est l’angioscanner 

injecté (Figure 12). L’IRM est 

également une possibilité en cas de 

contre-indication ou simplement 

d’habitude de centre. Le scanner 

présente une meilleure résolution 

spatiale et une meilleure 

identification de l’athérosclérose artérielle en permettant de mieux visualiser les petites 

calcifications (137). 

 

L’utilisation de l’échographie-doppler dans ce contexte ne doit être envisagé que par des 

opérateurs expérimentés dans le 

diagnostic de dysplasie 

fibromusculaire (133). 

 

Figure 12. Angio-TDM des artères rénales avec aspect de 

"collier de perles" à droite. Source : EK. Fishman. MD 
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La réalisation d’une angiographie 

artérielle des artères rénales n’est 

désormais indiquée que lorsque les 

résultats des différents examens 

pourraient indiquer une prise en charge 

interventionnelle, en particulier dans les 

atteintes multi-focales dont la sévérité 

de l’atteinte est souvent sous-estimée 

par les techniques d’imagerie non 

invasives (Figure 13). Des mesures de 

gradient de pressions peuvent également être réalisées pour préciser le degré de sténose, ou 

évaluer la revascularisation après angioplastie, les examens d’imagerie non invasifs ne 

permettant pas une analyse hémodynamique (169). 

 

La réalisation d’imageries systématiques chez les patients porteurs d’une DFM rénale ou 

cervicale inclus dans le registre ARCADIA a révélé des lésions sténosantes artérielles de 

DFM, focales ou multifocales, dans au moins un autre site chez 48% des patients, et d’autres 

types de lésions (anévrismes ou dissections) chez 18% des patients. La prévalence de DFM 

atteignant plusieurs sites artériels est donc estimée à environ 66% (5). Il est donc désormais 

admis qu’une imagerie des artères des troncs supra-aortiques, des artères cérébrales et des 

artères abdominales est recommandée chez tous les patients porteurs d’une DFM, en 

particulier grâce à l’amélioration des techniques d’imagerie, moins irradiantes et permettant 

des analyses plus fines qu’auparavant. 

 

Figure 13. Angiographie par soustraction numérique 

d'une DFM de l'artère rénale droite – Source D van 

Twist et al. (172) 
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I.2.4.c DFM des artères de membre et des artères digestives : 

Dans le cadre des atteintes des artères viscérales ou des artères des membres supérieurs ou 

inférieurs, aucune étude n’a comparé les différents examens d’imagerie non invasifs 

disponibles. L’échographie-Doppler dans ce contexte peut être utilisée de façon très large, 

pouvant renforcer l’hypothèse diagnostique en cas d’anomalie hémodynamique, et pour 

évaluer le risque de thrombo-embolie. Son utilité est cependant maximale pour les artères 

facilement explorables, et elle n’est pas toujours adaptée pour l’analyse des artères digestives 

et des axes iliaques. A l’instar des autres formes de DFM, l’artériographie reste ici l’examen 

considéré comme le gold-standard (Figures 14, 15) (3).  

 

 

Figure 14. Artériographie d'une DFM de l'artère mésentérique supérieure. Source Persu A et al. (3) 

 

En cas de diagnostic confirmé, une imagerie par angioscanner ou ARM cérébro-thoraco-

abdomino-pelvienne doit être discutée devant la forte prévalence d’anévrismes ou de 

dissections chez ces patients (125,170). 
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I.2.4.d DFM des artères coronariennes :  

Actuellement le diagnostic de DFM des artères coronariennes repose uniquement sur 

l’angiographie sous forme de coronarographie (Figure 16). Il n’existe pas d’étude analysant 

Figure 15. Artériographie d'une DFM des artères fémorales communes, superficielle, profonde et 

poplitée 

Figure 15. Artériographie d'une DFM des artères fémorales communes, 

superficielle, profonde et poplitée 
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l’utilité d’examens d’imagerie non invasifs dans ce cadre.   

 

Figure 16. DFM de l'artère interventriculaire antérieure distale – Source : Michelis KC et al. 

(168) 
 

La coronarographie peut montrer un aspect typique de dissection avec la présence de plusieurs 

chenaux, d’une diminution de diamètre de la lumière artérielle, d’un flap intimal, une prise de 

contraste, un thrombus intra-artériel (développé devant l’exposition de l’intima) avec un 

aspect souvent intègre des artères adjacentes (165). Il peut être également observé une sténose 

due à la présence de l’hématome intra mural associé à des tortuosités artérielles et des 

spasmes artériels persistants après vasodilatation, parfois au sein de la même artère. L’atteinte 

concerne souvent une seule artère épicardique, les autres vaisseaux apparaissant totalement 

indemnes (171).  
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L’échographie intra-vasculaire et 

le coro-scanner sont des examens 

permettant une analyse précise de 

la paroi artérielle, utilisables pour 

les artères coronaires ou autres lits 

artériels permettant conjointement 

avec la coronarographie d’aider à 

distinguer une atteinte de DFM 

d’autres pathologies 

coronariennes (Figure 17) (172). 

 

Ils permettent notamment de faciliter la distinction entre l’athérome, repéré par la présence de 

plaques lipidiques et de calcifications, des remaniements vasculaires de la DFM. La maladie 

athéromateuse concerne de plus principalement les portions proximales des artères au 

contraire de la DFM qui concerne plutôt les tiers moyen ou distaux de l’artère (91). 

 

Le diagnostic de DFM des artères coronaires nécessite la visualisation d’une atteinte d’au 

moins un autre territoire artériel atteint (172). En revanche la coronarographie n’est pas 

recommandée systématiquement, et ne sera réalisée qu’en présence de symptômes évocateurs.  

La réalisation d’une imagerie des coronaires en l’absence de symptômes n’est pas 

recommandée et n’est pas utilisée pour le diagnostic de DFM (3,165).  

 

Figure 17. Coro-scanner d'une dissection de l'artère 

interventriculaire antérieure. TL : vrai chenal, FL : faux 

chenal Source : KC Michelis et al. (168) 
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I.2.4.e Diagnostics différentiels : 

Le diagnostic de DFM focale se base sur des images non spécifiques, et surtout sur des 

critères d’exclusion.  

Les diagnostics différentiels radiologiques de la DFM sont nombreux, et comprennent entre 

autre la présence d’artefacts radiologiques, les pathologies pouvant altérer la paroi artérielle 

telles que la médiolyse artérielle systémique, l’athérosclérose, la maladie de Takayasu, 

l’artérite à cellule géantes, le syndrome de Dunbar, le syndrome de Williams ou encore les 

maladies vasculaires syndromiques (3).  

 

Les maladies vasculaires des parois artérielles syndromiques sont généralement associées à 

des atteintes extravasculaires et diagnostiquées par un bilan génétique. Il s’agit souvent de 

maladies autosomiques dominantes avec des antécédents familiaux vasculaires important tels 

que : 

· Le syndrome d’Ehler-Danlos, secondaire à une mutation du gène COL3A1 codant 

pour une chaine du procollagène de type III, pouvant réaliser des aspects de lésions de 

DFM en particulier au niveau carotidien, mais également des anévrismes ou des 

dissections localisées au niveau des artères iliaques ou digestives (173,174) ;  

· Le syndrome d’Alagille, maladie rare autosomique dominante se présentant 

principalement dans l’enfance, pouvant se manifester sous la forme d’hypertension 

rénovasculaire (y compris chez l’adulte) en lien avec une sténose de l’artère rénale, 

souvent associée à une sténose de l’aorte abdominale (175) ; 

· La neurofibromatose de type I, maladie autosomique dominante fréquente liée à des 

mutations du gène NF1, dont environ 1% des patients peuvent présenter une 

hypertension artérielle réno-vasculaire associée avec une atteinte de type DFM, le plus 

souvent focale sous forme de sténose de l’artère rénale (176). 



 

87 

 

 

La distinction avec l’athérosclérose est généralement aisée : les plaques calcifiées 

athéromateuses concernent en général l’origine ou la partie proximale des artères (surtout 

rénales), sont associées à la présence de plaques athéromateuse aortiques et à la présence de 

facteurs de risques cardiovasculaires chez des sujets âgés. 

La distinction entre Takayasu et DFM de type focale se base sur la présence biologique d’un 

syndrome inflammatoire, fortement évocateur d’une maladie de Takayasu (sauf en cas 

d’infarctus associé), et sur la présence d’un épaississement de la paroi vasculaire à l’imagerie 

ou d’une fixation au fluro-deoxy-glucose à la tomographie par émission de positons.  

 

L’aspect de « collier de perle » de 

la dysplasie fibromusculaire 

multifocale est quasi-

pathognomonique, avec pour seul 

piège diagnostic l’exposition 

chronique à des toxiques 

vasoconstricteurs ou la présence de 

« standing waves », un phénomène 

radiologique classiquement décrit 

sur les artériographies mais 

également retrouvé sur des images 

scanographiques en particulier sur les artères des membres inférieurs, dont l’étiologie est 

inconnue (Figure 18) (177). 

 

Figure 18.  Standing waves d'une artère axillaire sur une 

artériographie. Source : KC Michelis et al. (168) 
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Le diaphragme du bulbe carotidien est une prolifération de l’intima, présentant un aspect de 

voile endoluminal à l’imagerie, qui semble être responsable d’emboles et ultimement 

d’infarctus cérébraux. Il est retrouvé principalement dans des population afro-caribéennes et a 

parfois été classifié en tant que DFM atypique (178). Cette lésion a également été décrite à 

l’ostium et au segment V3 de l’artère vertébrale. Son risque d’embolie nécessite parfois la 

pose d’un stent ou la réalisation d’une endarteriectomie en cas de récidive malgré un 

traitement médicamenteux bien conduit (179). 

 

Ces lésions sont cependant à distinguer de la DFM, de par leur localisation souvent unifocale 

sans atteinte d’autre lit artériel et leur analyse histologique différente. 

 

I.2.5 Traitement et suivi 

Notre connaissance de cette pathologie a fortement évolué ces dernières années avec la 

réalisation de recherches multicentriques mondiales et la réalisation de consensus pour sa 

prise en charge.  

 

La dysplasie fibromusculaire est une maladie évolutive, pouvant progresser vers des sténoses 

plus sévères ou l’apparition de nouvelles sténoses de territoires initialement indemnes, et qui 

peuvent avoir de nombreuses conséquences d’aval : ischémie (cérébrale, rénale, mésentérique 

etc), complication aigue sur rupture d’anévrisme ou dissection artérielle, majoration d’une 

hypertension artérielle, insuffisance rénale, etc. Ce risque évolutif est pour le moment assez 

mal quantifié, et plusieurs études ont pour objectif de le préciser (3).  

 

Les patients porteurs d’une DFM peuvent présenter des évènements thrombotiques et 

thrombo-emboliques, même en l’absence de dissection ou d’anévrisme. La DFM va 
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également favoriser les dilatations artérielles, pouvant créer des zones d’activation 

plaquettaire. 

Le suivi de ces patients par des structures spécialisées dans les pathologies vasculaires et 

notamment les DFM est important, permettant un suivi pluri-spécialisé pouvant associer entre 

autres médecins et chirurgiens vasculaires, neurologues, radiologues interventionnels ou 

néphrologues. 

 

Le traitement de la DFM se décline en deux principes : un traitement médical, consistant en  

une anti agrégation plaquettaire ou une anticoagulation, associé à un contrôle strict des 

facteurs de risque cardio-vasculaire, et un traitement interventionnel, nécessaire dans certains 

cas lorsque le traitement médical seul n’est pas suffisant (133).  

 

La prise en charge consiste également en l’éducation thérapeutique du patient, le suivi 

régulier avec surveillance par imagerie et le respect de règles hygiéno-diététiques. 

 

Le choix des traitements est dépendant de plusieurs facteurs : les symptômes, la localisation, 

les artères atteintes, la sévérité de cette atteinte et la présence de dissections ou d’anévrisme. 

Aussi les traitements antiplaquettaires sont recommandés chez les patients symptomatiques et 

asymptomatiques (180), en prévention primaire et secondaire des risques thrombo-

emboliques. Aucune étude n’a été réalisée concernant l’efficacité d’une molécule par rapport 

aux autres dans ce contexte.  

Le traitement doit donc bien entendu être décidé au cas par cas, en fonction des bénéfices et 

des risques attendus, en prenant en compte les antécédents thrombo-emboliques du patient, la 

présence de dissections artérielles ou encore la réalisation de procédures interventionnelles 

mais également les risques hémorragiques (antécédent d’hémorragie sous-arachnoïdienne 
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récente, AVC hémorragique, anévrisme intracérébral, …) ou d’autres facteurs tels que l’âge, 

l’antécédent de coronaropathie, etc. 

 

L’aspirine est traditionnellement le traitement antiagrégant le plus prescrit dans ce contexte, à 

des posologies comprises entre 75mg/j et 325mg/j (180). 

 

Le contrôle de l’hypertension artérielle se base sur les recommandations concernant la 

population générale, et concerne la majorité des patients porteurs d’une DFM (180). 

Elle peut être d’origine essentielle mais peut résulter d’une atteinte des artères rénales, 

réalisant une hypertension dite réno-vasculaire. 

Tous les traitements antihypertenseurs habituels peuvent être utilisés dans ce contexte, mais 

les traitements par inhibiteurs de l’enzyme de conversion et les antagonistes de la rénine-

angiotensine 2 sont particulièrement indiqués. 

Les bétabloquants seront principalement utilisés en cas d’évènements coronariens 

ischémiques, du fait de leur effet protecteur cardiaque.   

Le contrôle de l’hypertension artérielle est particulièrement important chez les patients 

porteurs d’anévrismes, surtout en cas d’anévrismes intracérébraux (3).  

 

Les statines, recommandées dans les atteintes athéromateuses ne sont pas indiquées chez les 

patients porteurs d’une DFM en l’absence d’indications autres tels qu’une dyslipidémie, ou 

une atteinte athéromateuse artérielle (133). 

 

Le sevrage tabagique est indispensable, le tabagisme ayant été associé à des phénotypes de 

DFM plus sévères avec une plus forte prévalence d’anévrismes et de complications 
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vasculaires (telle que la nécessité de procédures interventionnelles) chez les patients atteints 

de DFM (181). 

Le maintien d’un régime alimentaire sain et d’un IMC correct dans les normes sont 

recommandés, en particulier chez les patients atteints de DFM présentant une hypertension 

artérielle (153). 

 

Les patients atteints d’une DFM des artères cervico-encéphaliques sont particulièrement 

sujets aux crises migraineuses, même si les migraines chez ces patients ne sont pas toujours 

corrélées à la présence d’une atteinte des artères cervicales. Leur prise en charge est donc 

nécessaire devant leurs répercussions importantes sur la qualité de vie des patients. Vingt-huit 

pourcent des patients suivis dans l’étude ARCADIA décrivaient en effet des migraines, mais 

des céphalées peuvent également être des symptômes d’une hypertension artérielle non 

contrôlée dans ce contexte.  

Leur prise en charge est identique à celles des patients en population générale, se reposant sur 

des règles hygiéno-diététiques, des traitements préventifs et des traitements symptomatiques. 

L’utilisation des triptans ou des dérivés de l’ergot de seigle est cependant à éviter dans le 

contexte de DFM en raison de leur potentiel vasoconstricteur. Certaines complications 

potentielles de la DFM, tels que les AVC ou les syndromes coronarien aigus les contre 

indiquent (133). 

 

Aucune étude n’a montré formellement un risque majoré parmi les patients bénéficiant d’un 

traitement hormonal, tels que les pilules oestroprogestatives ou traitement substitutif. Aussi il 

n’est pas recommandé d’arrêt de ces thérapeutiques en présence d’une DFM (3).  
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Enfin certaines activités physiques sont considérées comme à éviter chez ces patients, tels que 

les manipulations cervicales, les ports de poids extrêmes ou les manèges à grande vitesse, 

bien qu’aucune étude n’appuie ces recommandations (133,182). Les autres activités 

considérées comme à risque comprennent notamment l’haltérophilie, les sports de combat ou 

tout activité nécessitant une traction ou une extension du cou.  

 

I.2.5.a DFM des artères cervico-encéphaliques 

Le traitement médical retenu ici est l’utilisation d’agents antiagrégants plaquettaires seuls ou 

en association, ou l’utilisation d’un traitement anticoagulant pour une durée d’au moins 3 à 6 

mois (183), avec discussion d’une poursuite au long cours, en particulier des antiplaquettaires. 

Les anticoagulants oraux directs n’ont pas bénéficié d’étude concernant leur efficacité dans ce 

contexte. 

 

La prise en charge interventionnelle d’une dissection artérielle d’une artère à destination 

encéphalique dans la cadre d’une DFM ne change pas de celle chez un patient sans DFM. En 

cas d’évènement ischémique aigu, les traitements par thrombolyse ou thrombectomie 

mécanique restent indiqués chez les patients éligibles. Un traitement par dilatation et mise en 

place de stent est parfois nécessaire en cas d’occlusion aigue ou de sténose carotidienne serrée 

afin de permettre une thrombectomie mécanique. Les traitements endovasculaires sont sinon 

réservés aux cas d’ischémie cérébrale persistante malgré un traitement médical optimal 

(3,137).  

 

La prise en charge des anévrismes cérébraux dépend de nombreux facteurs, notamment 

l’espérance vie du patient, le risque de rupture anévrismale ou encore le risque de 

complications. Il n’existe pas de données concernant le risque de rupture d’anévrisme chez les 
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patients atteints de DFM par rapport à la population générale, où ce risque est alors estimé à 

moins de 1% par an (183), et le choix de traitement ne dépend pas de la présence ou non 

d’une DFM. Il dépend de facteurs intrinsèques à l’anévrisme (localisation, nombre, taille, 

forme, …) et extrinsèques (hypertension artérielle, tabagisme actif ou non, prise d’alcool, 

antécédents, …). Deux méthodes sont utilisées pour leur prise en charge interventionnelle : la 

mise en place d’un coil par voie endovasculaire ou le clipping chirurgical. L’embolisation par 

coil reste la méthode la plus utilisée et la moins invasive, mais de nombreux paramètres sont à 

prendre en compte pour le choix de procédure. En l’absence de traitement invasif, une 

surveillance régulière par imagerie non invasive est indispensable, même s’il n’existe pas de 

recommandation sur la fréquence de surveillance (3).  

 

Les acouphènes pulsatiles, présents dans presque 32% des patients porteurs d’une DFM 

cervicale, peuvent nécessiter des consultations spécialisées pour leur prise en charge. Les 

thérapeutiques proposées incluent notamment des thérapies comportementales et cognitives 

mais restent d’efficacité relative dans les présentations sévères (184). 

 

I.2.5.b DFM des artères rénales et intra-abdominales  

En cas de découverte d’une dissection d’une artère rénale ou viscérale, un traitement par 

anticoagulation pour une courte durée de 3 à 6 mois peut être prescrit, en particulier lorsqu’il 

est mis en évidence des lésions thromboemboliques distales, suivi d’un traitement par 

antiagrégant plaquettaire au long cours, sans qu’il n’existe d’étude pour étayer cette prise en 

charge. Le traitement par agent antiagrégant plaquettaire est parfois instauré d’emblée et 

maintenu au long cours, sans recours aux traitements anticoagulants (185). 
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La prise en charge d’une atteinte des artères à destination viscérale et des artères rénales est 

majoritairement médicale uniquement, que les patients soient atteints d’une DFM ou non, 

avec une surveillance par imagerie rapprochée (3). 

 

Les procédures interventionnelles ne sont utilisées que dans certaines situations malgré un 

traitement médical optimal, telles qu’une ischémie viscérale d’évolution défavorable, une 

progression secondaire d’une dissection ou une transformation anévrismale. Ces procédures 

peuvent inclure la mise en place d’un stent couvert, une embolisation par coil ou encore une 

procédure chirurgicale (résection ou bypass) (3).  

 

Les dissections des artères rénales concernent majoritairement les portions distales des 

artères, vascularisant une partie du rein seulement, et le bénéfice d’une prise en charge par 

procédure interventionnelle reste souvent limité (3,127,129,169).  

 

La prise en charge des anévrismes des artères rénales ou viscérales nécessite, à l’instar des 

anévrismes des autres localisations, une surveillance régulière clinique et radiologique, sans 

qu’il n’existe de recommandation non plus sur la fréquence. Un contrôle strict de la pression 

artérielle et un sevrage tabagique sont indispensables.  

La prise en charge interventionnelle de ces anévrismes est généralement proposée en cas de 

diamètre excédant 20mm dans la population générale, et il n’existe pas de données concernant 

les patients porteurs d’une DFM. En revanche devant le surrisque de rupture chez les femmes 

enceintes, une intervention avant le seuil de 20mm peut être parfois proposée chez les 

patientes en âge de procréer (185). 
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L’utilisation de l’angiographie des artères rénales reste un examen important dans l’évaluation 

de la DFM des artères rénales, et permet notamment grâce à la mesure de gradient de pression 

d’estimer le retentissement hémodynamique des lésions et l’intérêt ou non d’une 

revascularisation, en particulier en cas d’atteinte multifocale, ainsi que l’efficacité avec 

réalisation d’un geste interventionnel (3,169).  

Les résultats de revascularisation des artères rénales restent limités : dans une méta analyse 

réalisée par Trinquiart et al. le taux de guérison de l’hypertension après procédure est de 

seulement 36%, et est principalement efficace chez des patients jeunes avec une hypertension 

d’évolution récente (186). Chez les patients normotendus, il n’existe pas de données sur la 

pertinence d’une revascularisation en cas d’atteinte des artères rénales, mais celle-ci pourrait 

être envisagée en cas de petit rein d’aval ou en cas de diminution significative de la hauteur 

du rein sur deux examens successifs (133). 

Il n’existe pas non plus d’essais contrôlés permettant d’affirmer les indications de 

revascularisation des artères rénales pour le traitement de l’hypertension artérielle, qui sont 

discutées au cas par cas par des équipes pluridisciplinaires. Il est préconisé qu’une 

revascularisation de première intention soit envisagée en cas de patient jeune de moins de 30 

ans, avec une hypertension récente évoluant depuis moins de 1 an ou présentant une DFM 

focale. Une revascularisation sera également discutée en cas de résistance au traitement 

antihypertenseur, en cas de mauvaise observance, d’intolérance médicamenteuse ou en cas de 

présence de signes de souffrance rénale (différence de taille >2cm ou taille réduite sur deux 

examens successifs >1cm) (133). 

De nombreux cas de kinking ou de fracture de stent ont été décrits en cas de stenting des 

artères rénales chez les patients porteurs d’une DFM. Aussi l’angioplastie seule est indiquée 

en première intention en cas de revascularisation des artères rénales dans ce contexte, et la 

mise en place d’un stent est réservé aux cas de complications (187). 
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La chirurgie ouverte reste la méthode de choix en cas de lésions complexes, tels qu’une 

association de lésions anévrismales, de lésions atteignant la bifurcation aortique ou ses 

branches ou en cas d’échecs répétés d’angioplastie. 

Une néphrectomie peut être envisagée en cas d’échecs répétés de revascularisation ou en cas 

de rein responsable d’une hypertension due à une hypersécrétion de rénine et sans viabilité 

retrouvée à la scintigraphie. 

 

La prise en charge interventionnelle des DFM focales serait associée à de meilleurs taux de 

guérison d’hypertension artérielle que celle des DFM multifocales (188). 

Au décours d’une revascularisation des artères rénales, une suspension ou une diminution du 

traitement antihypertenseur doit être discutée avec réévaluation précoce à un mois pour une 

réévaluation tensionnelle (3).  

Une double antiagregation plaquettaire est parfois proposée pour une durée de 4 à 6 semaines 

après traitement par stenting. Un traitement par antiagrégant seul est dans tous les cas, 

nécessaire au long cours. Une surveillance par imagerie au moins annuelle est indispensable, 

par exemple par échographie Doppler, ainsi qu’une surveillance de la fonction rénale et des 

mesures régulières des chiffres artériels à domicile (3).  

 

I.2.5.c DFM des artères coronariennes  

Il n’existe que peu de recommandations concernant la prise en charge des patients atteints de 

DFM des artères coronariennes.  

 

Parmi les patients stables sans ischémie myocardique aigue, une approche conservatrice 

excluant l'utilisation de la coronarographie interventionnelle ou une intervention chirurgicale 
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est généralement préconisée. Ceci est expliqué par la tendance naturelle des dissections 

coronariennes à une guérison spontanée (189).  

Lorsqu’un stent est mis en place, il existe une possibilité de propagation du flap de dissection 

en amont ou en aval de l’extrémité artérielle couverte. 

 

Un traitement quotidien par bi-antiagrégation plaquettaire associant aspirine et clopidogrel est 

souvent administré jusqu’à un an après l’évènement artériel en l’absence de risque 

hémorragique, suivi d’un traitement par aspirine seul au long cours (116,190). 

Un traitement par bétabloquant est souvent associé à visée bradycardisante et hypotensive, 

afin de diminuer les forces de tiraillement qui pourraient majorer la dissection coronarienne 

(116). 

Il n’existe pas de preuves pour le bénéfice d’un traitement par statine dans le contexte de 

dissection coronarienne ou pour les patients atteints de DFM, aussi l’introduction de statine 

est utilisée à visée hypocholestérolémiante si nécessaire (191). 

 

L’instabilité hémodynamique ou la persistance d’une ischémie myocardique réfractaire sous 

traitement médical optimal peut nécessiter une prise en charge interventionnelle. 

L’angioplastie seule n’est que rarement réalisée au niveau coronarien, et la mise en place d’un 

stent est souvent nécessaire malgré le risque de propagation de la dissection. La réalisation de 

pontage aorto-coronarien est souvent réservée aux patients présentant une atteinte de plusieurs 

artères coronariennes avec un réseau d’aval satisfaisant. 

 

Enfin la réadaptation cardiaque est recommandée chez tous les patients ayant présenté un 

évènement coronarien, atteints de DFM ou non (191).  
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I.2.6 Pronostic  

La dysplasie fibromusculaire est une maladie vasculaire chronique qui évolue dans le temps, 

et nécessite une surveillance prolongée avec une imagerie régulière des différents sites 

artériels et une thérapie médicale associées au long cours. 

 

Une évaluation au moins annuelle est nécessaire en centre spécialisé dans la prise en charge 

de pathologies vasculaires. Elle doit évaluer les évènements vasculaires survenus, les 

potentiels symptômes associés à la DFM (migraines, acouphènes, douleurs cervicales, 

claudication d’un membre, ischémie mésentérique, …), une mesure de la pression artérielle et 

son contrôle. L’examen physique doit rechercher des souffles vasculaires et des asymétries ou 

absence de pouls. 

L’observance thérapeutique doit être recherchée et encouragée, en particulier des traitements 

antihypertenseurs, anticoagulants et antiplaquettaires. 

 

Une surveillance de la fonction rénale et du ionogramme sanguin doit être réalisée 

annuellement en cas d’atteinte des artères rénales, ainsi que la recherche d’une albuminurie 

chez les patients à risque (3).  

 

Il n’existe pas de consensus concernant les modalités de surveillance par imagerie à ce stade. 

La surveillance doit être adaptée à chaque patient selon l’atteinte de la DFM, sa sévérité, les 

antécédents vasculaires et les ressources disponibles. Si une imagerie complète de la tête au 

pelvis doit être réalisée lors du diagnostic de DFM, le suivi peut être limité à l’exploration de 

la zone concernée par la pathologie, parfois par échographie-Doppler uniquement. La 

fréquence de surveillance par imagerie est choisie au cas par cas (3).  
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Une surveillance rapprochée doit également être considérée chez les patientes avec un désir 

de grossesse, la présence d’une DFM des artères rénales pourrait en effet accroitre le risque de 

pré-éclampsie chez ces patientes (192). 

 

I.3 Objectifs 

I.3.1 Objectif principal 

L’objectif principal de ce travail a été d’évaluer la prévalence de dysplasie fibromusculaire 

parmi les patients ayant présenté une dissection artérielle périphérique référés au Centre de 

Compétence de Maladies Vasculaires Rares (CCMVR) du CHU de Strasbourg.  

I.3.2 Objectifs secondaires  

Les objectifs secondaires de ce travail étaient : 

- De décrire les caractéristiques des patients victimes de dissection artérielle périphérique 

- D’identifier les facteurs associés au diagnostic de DFM 

- D’évaluer la fréquence de lésions vasculaires associées à la DFM, mais non diagnostiques, 

localisées dans d’autres territoires anatomiques que la dissection initiale, telles que les 

tortuosités artérielles ou les anévrismes 

- D’évaluer le pronostic des patients à court et moyen terme en termes de récidive de 

dissection, constitution d’une hypertension artérielle ou d’une insuffisance rénale chronique 
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II. MATERIEL ET MÉTHODES  

II.1 Plan expérimental  

Il s’agit d’une étude observationnelle, monocentrique, descriptive menée sur un recueil 

rétrospectif de données concernant les patients suivis au CCMVR de Strasbourg et ayant 

présenté une dissection artérielle périphérique entre 2009 et le 31/08/2022. 

Après sélection des patients, un total de 94 patients a été inclus, chez qui des données 

cliniques, paracliniques et biologiques ont été recueillies. 

II.2 Sélection des patients 

L’ensemble des patients ayant présenté un évènement de type dissection artérielle d’une artère 

autre que l’aorte et ayant été référé en MVR durant la période choisie ont été inclus. 

II.2.1 Critères d’éligibilité 

· Critères d’inclusion  

o Diagnostic d’une dissection artérielle périphérique symptomatique ou découverte fortuitement 

grâce à une imagerie non invasive 

o Au moins une consultation au CCMVR 

· Critères d’exclusion  

o Patient de moins de 18 ans 

o Diagnostic initial de dissection aortique avec extension au niveau des artères périphériques 

 

II.2.2 Diagnostic de dissection artérielle  

Le diagnostic de dissection artérielle se basait sur la réalisation d’imageries invasives 

(angiographies) ou non (angio-TDM, ARM), par la visualisation d’un aspect de double chenal 

ou d’un hématome de paroi. 
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II.2.3 Déroulement de la consultation au CCMVR du CHU de Strasbourg 

Les patients victimes de dissection artérielles périphériques sont adressés en consultation/ 

hôpital de jour auprès du CCMVR de Strasbourg afin de déterminer l’existence d’une maladie 

de la paroi artérielle sous-jacente : une élastopathie héréditaire de type Syndrome Ehlers 

Danlos vasculaire ou Loeys Dietz ou encore une dysplasie fibromusculaire. Les patients 

bénéficient alors d’un bilan exhaustif comportant :  

· une enquête familiale avec construction d’un arbre généalogique 

· un examen clinique exhaustif avec mesure de la taille du poids, de l’envergure et du 

segment inférieur 

· recherche d’une hypermobilité articulaire par le score de Beighton et le questionnaire 

HAG5PQ 

· calcul du score systémique de GHENT et évaluation des critères Villefranche sur Mer 

et New York 

· une échographie transthoracique : recherche de valvulopathie, évaluation des 

anomalies de la valve aortique (bicuspidie++), mitrale (prolapsus), mesure des 

diamètres aortiques (valsalva, tubulaire) et calcul des Z-scores  

· un screening écho-doppler artériel des troncs supraaortiques, de l’aorte abdominale et 

des branches à destinée viscérale et des artères des membres inférieurs 

· programmation d’une imagerie complémentaire par ARM/angio-scanner des territoires 

artériels non concernés par la dissection initiale et donc non explorés par des 

techniques d’imagerie en coupe 

· relecture des explorations déjà réalisées le cas échéant par un radiologue expert en 

DFM 
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· réévaluation thérapeutique : choix et durée du traitement antithrombotique, adaptation 

du traitement antihypertenseur, renforcement du contrôle des facteurs de risque 

cardiovasculaire

· consignes concernant les efforts/activités physiques déconseillés/autorisés

· programmation d’une consultation génétique selon les données anamnestiques et 

cliniques en cas de suspicion d’élastopathie héréditaire

· programmation d’un suivi au CCMVR (annuel) 

Figure 19. Schématisation du parcours patient dans le cadre du bilan étiologique et de la 

prise en charge d’une dissection artérielle périphérique au CCMVR du CHU de Strasbourg
Ao : aorte ; AAP : antiagrégant plaquettaire ; AC : anticoagulant ; ctrl : contrôle ; CCMVR : centre de 
compétence maladies vasculaires rares ; DAP : dissection artérielle périphérique ; DFG : débit de 
filtration glomérulaire estimé ; ETT : échocardiographie transthoracique ; FDRCVcl : facteurs de 
risque cardiovasculaire classiques ; HTA : hypertension artérielle ; IRM : imagerie par résonance 
magnétique ; TDM : tomodensitométrie

II.2.4 Diagnostic de DFM

Le diagnostic de dysplasie fibromusculaire était établi par la réalisation d’imageries non 

invasives (angio-TDM et ARM) des artères des troncs supra-aortiques et des branches 

aortiques recherchant des images spécifiques ou non de la DFM (sténoses focales ou 

multifocales, dilatations et anévrismes, tortuosités artérielles) par des radiologues 
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expérimentés. 

La présence d’au moins une lésion focale ou multifocale dans au moins un territoire artériel 

(concerné ou non par la dissection artérielle) mais excluant la lésion correspondant à la 

dissection était nécessaire pour retenir le diagnostic. 

II.2.4 Mesures des calibres aortiques 

Les mesures du diamètre antéro-postérieur de l’aorte ascendante (au niveau du sinus de la 

Valsalva et au niveau tubulaire) étaient évaluées par échographie transthoracique ou ARM. 

Les mesures du diamètre antéro-postérieur de l’aorte abdominale sous rénale ascendante 

étaient évaluées par angioscanner abdominal, ARM ou écho-doppler. Le Z-score a été calculé 

pour les calibres de l’aorte ascendante. 

II.3 Données recueillies 

Les données ont été colligées de manière rétrospective en se basant sur les données recueillies 

au cours de la ou des consultations de MVR dans le logiciel DxCare.  

 

Caractéristiques démographiques :  

· Age 

· Sexe  

· Date de naissance 

· Poids 

· Taille 

· Index de masse corporelle (IMC) 

 

Antécédents :  
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· Facteurs de risque cardiovasculaire (tabagisme actif ou sevré et consommation tabagique, 

dyslipidémie, diabète, obésité, hypertension artérielle, hérédité) 

· Consommation éthylique 

· Consommation de cannabis 

· Migraine 

· Antécédent de coronaropathie, d’AVC/AIT ou d’AOMI 

· Traitement antihypertenseur avant la survenue de la dissection : Nombre de molécules 

 

Caractéristiques cliniques :  

· Date et localisation de la ou des dissections artérielles 

· Caractère spontanée ou non de l’évènement 

· Caractère synchrone ou asynchrone en cas de dissection multiples 

· Mise en place d’un stent ou non  

· Diagnostic retenu ou suspecté de DFM, localisation et examen d’imagerie diagnostic 

· Apparition ou aggravation d’une hypertension artérielle 

· Apparition ou aggravation d’une insuffisance rénale via récupération du débit de filtration 

glomérulaire 

· Hyperlaxité via score de Beighton et HAG5PQ 

· Présence ou suspicion d’une élastopathie héréditaire 

 

Données radiologiques : 

· Présence et localisation de lésions artérielles diagnostiques de DFM (lésion focale ou 

multifocale) 

· Présence et localisation des lésions associées à la DFM (tortuosités, anévrismes) 

· Présence d’artère rénale surnuméraire 
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· Diamètre de l’aorte ascendante (sinus de valsalva, tubulaire) et abdominale sous rénale 

· Présence et localisation d’une lésion résiduelle sténosante ou occlusive séquellaire de 

dissection 

· Présence d’un infarctus d’organe compliquant la dissection 

 

Données pharmacologiques : 

· Traitement antithrombotique à la phase initiale et à long terme  

· Traitement antihypertenseur après la survenue de la dissection : Nombre de molécules 

o Administration d’un bétabloquant après l’évènement artériel 

o Administration d’un inhibiteur de l’enzyme de conversion (IEC) ou antagoniste des 

récepteurs de l’angiotensine II (ARA2) après l’évènement artériel 

 

Caractère spontané ou provoqué de la dissection artérielle 

Selon la présence d’un facteur provoquant, le caractère spontané ou non des évènements a été 

déterminé. Seuls les facteurs considérés comme ayant un impact direct sur la survenue de la 

dissection artérielle ont été considérés comme provoquant, tels qu’un accident de la voie 

publique, des traumatismes ou des mouvements brusques cervicaux, les accouchements ou 

encore la pratique de sports à haute intensité. Les efforts de vomissement, de déglutition ou 

encore la toux n’ont pas été considérés comme des facteurs suffisants de provocation de 

dissection artérielle (23). 

 

II.4 Analyse statistique  

L’analyse statistique a été réalisée avec le logiciel R Statistical Software Version 3.2.2 R Core 

Team (2015). Notre travail étant une étude observationnelle rétrospective, aucun calcul de 

puissance et de nombre de sujet nécessaire a été effectué. La distribution gaussienne ou 
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normale des données a été testée grâce au test de Shapiro-Wilk. L’analyse statistique 

descriptive des variables quantitatives a permis d’obtenir pour chaque variable, des mesures 

de positions (moyenne, médiane, quartile) et des mesures de dispersions (variance, écart-type, 

écart interquartile, étendue). Pour l’analyse des variables quantitatives entre les différents 

groupes de comparaison, un test paramétrique de Student a été réalisé si les variables 

suivaient une loi gaussienne, et un test non paramétrique de Mann-Whitney dans le cas 

contraire. Quant à l’analyse statistique descriptive des variables qualitatives, elle a été réalisée 

en donnant les effectifs ainsi que la fréquence de chaque donnée. L’analyse des variables 

qualitatives s’est faite quant à elle par l’utilisation d’un test du Chi-2 ou un test exact de 

Fisher. L’erreur de première espèce a été déterminée par un risque alpha de 5% que 

l’hypothèse nulle soit rejetée. Les variables à l’inclusion ayant montré une significativité 

statistique pour le critère de jugement principal analyse univariée, jugées cliniquement 

pertinentes ont été sélectionnées pour la réalisation d’une analyse multivariée par régression 

logistique. L’ensemble des résultats retrouvés par la réalisation des différents tests statistiques 

ont été considéré comme statistiquement significatif au seuil de 5% (soit p < 0,05).  
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III. RESULTATS  

III.1 Description de la population étudiée  

Du 2009 à 2022, 94 patients ayant présenté une dissection artérielle périphériques ont été 

référés au CCMVR et jugés éligibles à l’inclusion dans cette étude. 

La médiane des âges de la population étudiée était de 48 ans (40-54), avec 40.4% de femmes 

contre 59.6% d’hommes. Les facteurs de risques cardiovasculaires les plus fréquemment 

retrouvés étaient le tabagisme (47.9%), l’HTA (24.5%) et la dyslipidémie (23.4%). L’IMC 

médian de la population était de 24.8kg/m² (22.8-28.2) et 17% étaient obèses. Une minorité 

des patients consommait régulièrement de l’alcool (4.3%) et du cannabis (4.3%). On recensait 

parmi les patients 18.1% avec des antécédents de migraine  

Parmi les comorbidités cardiovasculaires recensées, une cardiopathie ischémique était 

retrouvée chez 5.3% des patients et un antécédent d’AVC ou AIT chez 1.1%. Aucun patient 

n’était porteur d’une artériopathie oblitérante des membres inférieurs. (Tableau 1). 

TABLEAU 1. CARACTERISTIQUES DE LA POPULATION AU MOMENT DE LA SURVENUE DE LA 

DISSECTION ARTERIELLE PERIPHERIQUE.  
 
Variable Total N=94 

N(%)/M(IQR) 
Age  48 (40-54) 
Sexe masculin 56 (59.6) 
Facteurs de risque cardiovasculaire 
    Tabagisme actif/sevré 45 (47.9) 
    Diabète de type 2 1 (1.1) 
    HTA     23 (24.5) 
    Dyslipidémie  22 (23.4) 
    Obésité 
         IMC (kg/m2) 

16 (17) 
24.8 (22.8-28.2) 

     Hérédité CV 11 (11.7) 
Cannabis 4 (4.3) 
Alcool 4 (4.3) 
Comorbidités CV 
    AVC/AIT 
    CMI 
    AOMI 

 
1 (1.1) 
5 (5.3) 
0 

Migraine 17 (18.1) 
Facteur de provocation 25 (26.6) 



 

108 

 

AIT : accident ischémique transitoire ; AOMI : artériopathie oblitérante des membres inférieurs ; AVC : accident vasculaire 
cérébral ; CMI : cardiomyopathie ischémique ; CV : cardiovasculaire ; HTA : hypertension artérielle ; IMC : index de masse 
corporelle ; IQR : intervalle interquartile ; M : médiane ; N : nombre. 

  

III.2 Dissection artérielle initiale 

La dissection artérielle initiale était localisée dans la majorité des cas (68.1%) dans le 

territoire cervico-encéphalique, suivi par les artères rénales (17%), les artères à destinée 

digestive (10.6%), les artères coronaires (4.3%) et les artères des membres (2.1%). Cet 

événement concernait pour la plupart des patients une seule artère (74.5%), deux artères pour 

20.2% de la population et plus de 2 artères pour 5.3% des patients (Tableau 2). Le traitement 

initial de la dissection a consisté en un traitement interventionnel par angioplastie stenting 

pour une minorité des patients (15%) avec un stenting au niveau des artères cervico-

encéphaliques pour 8 patients (sur un total de 64 dissections), un stenting artériel rénal pour 4 

patients (sur 16 dissections), et un stenting coronaire pour 2 patients (sur 4 dissections) 

(Tableau 3). Le traitement antithrombotique initial a consisté en un anticoagulant dans 48% 

des cas (majoritairement AVK). Le relai (au-délà des 3-6 premiers mois) était fait 

essentiellement par un antiagrégant plaquettaire (75.5%). Un traitement antithrombotique 

pour une durée illimitée a été proposé pour 84% des patients (Tableau 3).  

 TABLEAU 2. CARACTERISTIQUES DE LA DISSECTION ARTERIELLE INITIALE 
Variable Total N=94 

N (%) 
Territoire anatomique 
    TSA 
    Aa rénales 
    Aa digestives 
    Aa coronaires 
    Aa des membres (iliaques) 

 
64 (68.1) 
16 (17) 
10 (10.6) 
4 (4.3) 
2 (2.1) 

Dissection initiale (N artères) 
    1 artère 
    2 artères 
    >2 artères 

 
70 (74.5) 
19 (20.2) 
5 (5.3) 

Ischémie d’organe 
    AIT/AVC (N=64) 
    Infarctus rénal (N=16) 
    Infarctus mésentérique (N=10) 

 
50 (12/38) (78.1) * 
15 (93.8) * 
3 (33.3) * 



 

109 

 

    Syndrome coronarien aigu (N=4) 4 (100) * 
Aa : artères ; AIT : accident ischémique transitoire ; AVC : accident vasculaire cérébral ; N : nombre ; TSA : troncs supra-
aortiques 
*proportions indiquées par rapport au nombre total de dissection dans chaque territoire anatomique  

Tableau 3. Prise en charge interventionnelle et médicamenteuse de la DAP initiale  
Variable Total N=94 

N (%) /m±DS 
Stenting 
    TSA      
    Rénal 
    Coronaire 

14 (14.9) 
8 (66.7) 
4 (25) 
2 (8.3) 

Traitement anti-thrombotique initial (<3-6 
mois) 
    Aucun 
    AAP 
    DAPT 
    ACO 
    AOD 
    AVK 
    AAP+ACO 

 
1 (1.1) 
35 (37.2) 
10 (10.6) 
45 (47.9) 
15 (16) 
30 (31.9) 
3 (3.2) 

Traitements anti-thrombotiques de relai (>3-6 
mois) 
    Aucun 
    AAP 
    ACO 
    AOD 
    AVK 
    AAP+ACO 

 
15 (15.9) 
71 (75.5) 
6 (6.4) 
6 (6.4) 
0 
1 (1.1) 

Durée antithrombotique illimitée  79 (84) 
Traitements anti-HTA 
    No anti-HTA pré-dissection 
    No anti-HTA post-dissection 
         IEC/ARA2 
         Beta-bloquant 

 
0.51±1.1 
0.94±1.33 
36 (38.3) 
25 (26.6) 

AAP : antiagrégant plaquettaire ; ACO : anticoagulant ; AOD : anticoagulant oral direct ; ARAII : antagonistes des 
récepteurs de l’angiotensine 2 ; AVK : antivitamine K ; DAPT : double antiagrégation plaquettaire ; DS : déviation standard 
HTA : hypertension artérielle ; IEC : inhibiteur de l’enzyme de conversion ; m : moyenne ; N : nombre ; TSA : troncs supra-
aortiques 
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III.3 Diagnostic de dysplasie fibromusculaire

Une imagerie non invasive par angio-TDM ou ARM des branches de l’aorte et des artères 

cervicales a été réalisée en complément de l’écho-doppler chez l’ensemble des patients, et a 

retrouvé des lésions diagnostiques ou évocatrices de DFM chez 64 patients (68.1% de 

l’effectif global). Un diagnostic certain de DFM a été établi chez 21 patients (22.3%), tandis 

que des éléments radiologiques compatibles mais non diagnostiques étaient présent chez 43 

patients (45.7%) (Figure 20). Les lésions artérielles permettant le diagnostic de DFM dans le 

groupe 3 (« DFM confirmée) étaient localisées dans les territoires anatomiques suivants : 

rénal (n=9), rénal + TSA (n=6), TSA (n=4), coronaire + TSA (n=1) et rénal + TSA + artères 

des membres (n=1) (Figure 21). La figure 22 montre une lésion multifocale de l’artère rénale 

et de l’artère carotide interne.

Figure 20. Distribution de la cohorte selon le diagnostic de DFM
DFM : dysplasie fibromusculaire
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Figure 21. Distribution anatomique des lésions diagnostiques (focales & multifocales) dans 

le groupe des patients avec DFM confirmée  
Aa : artères ; DFM : dysplasie fibromusculaire ; TSA : troncs supra-aortiques 

 

 

 
 
 
 
 
 
 

 

 

 

 

 

 

Figure 22. Illustration d’une lésion multifocale typique de DFM au niveau de l’artère 

carotide interne (A) et de l’artère rénale (B) en artériographie et de la carotide interne en 

écho-doppler (C) 
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III.4 Lésions vasculaires associées (tortuosités, anévrismes)

Les lésions artérielles associées à la DFM mais non diagnostiques de type anévrysmes et 

tortuosités artérielles ont été également recensées (Figure 23). Ainsi, 32% des patients étaient 

porteurs d’une lésion éctasique ou anévrysmale située dans le territoire cervico-encéphalique 

(17%) ou des artères digestives (5.3%). Un aspect dolicho-artériel voire l’existence d’un 

kinking (ou « S-curve) a été décrit chez 50% de l’effectif. De plus, chez 21% des patients on 

notait des artères rénales surnuméraires (Tableau 4). 

Figure 23. Illustration de lésions anatomiques associées à la DFM mais non-diagnostiques à 
type de tortuosités prenant la forme de la « S-curve » à l’angioscanner (A) et en écho-doppler 
(B)
Tableau 4. Lésions artérielles associées à la DFM
Variable Total N=94

N(%)
Ectasies/anévrysmes
    TSAic
    TSAec
    Aa Rénales
    Aa digestives
    Aa des membres 
    Multisite

30 (31.9)
5 (5.3)
11 (11.7)
4 (4.3)
5 (5.3)
4 (4.3)
1 (1.1)

Dolicho-artères/kinking 47 (50)
Artères rénales surnuméraires (N=86) 18 (20.9)
Aa : artères; ec : extracrânien ; ic : intracrânien ;N : nombre ; TSA : troncs supra-aortiques. 

A B
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III.5 Dilatation aortique 

Une dilatation de l’aorte ascendante était observée chez 16% des patients et concernait 

légèrement plus le segment tubulaire par rapport au sinus de Valsalva (8.5% versus 6.4%). 

Une ectasie de l’aorte abdominale sous-rénale était présente uniquement chez 2.1% des 

patients (Tableau 5).  

Tableau 5. Evaluation des calibres aortiques (aorte ascendante et aorte abdominale) 
Variable Total N=94 

N (%)/m±DS 
Dilatation Ao ascendante 
    Valsalva 
    Tubulaire 
    Valsalva + tubulaire 
Diamètre Valsalva (mm) 
     Z-score Valsalva (nombre de DS) 
Diamètre tubulaire (mm) 
     Z-score tubulaire (nombre de DS) 

15 (16) 
6 (6.4) 
8 (8.5) 
1 (1.1) 
32.1±5.5 
0.1±1.3 
31±4.6 
0.41±1.2 

Dilatation Ao abdominale SR≥25mm 
Diamètre Ao abdominale SR (mm) 

2 (2.1) 
17.6±3.1 

Ao : aorte ; DS : déviation standard ; m : moyenne ; N : nombre ; SR : sous rénale.  

III.6 Evolution et pronostic (récidive, HTA, IRC) 

Un tiers des patients a présenté au cours d’un suivi médian de 2 ans (1-3), une récidive de 

dissection. Près de la moitié des patients (46.2%) ont conservé des séquelles anatomiques +/- 

hémodynamiques au site de la dissection initiale avec des sténoses dans 31% des cas et des 

occlusions dans 15% des cas. Un remaniement local avec constitution d’un pseudo-anévrysme 

a été noté chez 3 patients. Au cours du suivi, 41.5% des patients se sont montrés hypertendus 

(contre 24.5% en pré-dissection) et 6.4% ont développé une insuffisance rénale chronique 

(Tableau 6).  

Tableau 6. Pronostic à court et moyen terme 
Variable Total N=94  

N(%)/M(IQR) 
Suivi (années) 2 (1-3) 
Récidive de dissection 29 (30.9) 

Séquelles dissection initiale 
     Sténose  

43 (46.2) 
29 (31.2) 
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     Occlusion 14 (15) 
Pseudo-anévrysme 3 (3.2) 
IRC post-dissection 
    DFGe pré-dissection (ml/min/1.73m2) 
    DFGe post-dissection (ml/min/1.73m2) 

6 (6.4) 
100 (90-112.25) 
100.5 (90-111) 

HTA post-dissection 39 (41.5) 
DFG : débit de filtration glomérulaire estimé ; HTA : hypertension artérielle ; IQR : intervalle interquartile ; M : médiane ; 
IRC : insuffisance rénale chronique ; N : nombre  

 

III.7 Facteurs de « risque » associés à la dysplasie fibromusculaire   

Afin d’identifier les facteurs associés à la découverte d’une dysplasie fibromusculaire au 

terme du bilan étiologique nous avons divisé notre cohorte en trois groupes :  

· Groupe 1 : absence de DFM (N = 30) 

· Groupe 2 : DFM suspectée (N = 43) 

· Groupe 3 : DFM confirmée (N = 21).  

Les caractéristiques des patients ont été représentées pour ces trois groupes afin de déterminer 

les facteurs associés à la découverte d’une DFM (Tableau 7).  

Ainsi plusieurs variables se sont montrées significativement corrélées en analyse univariée  à 

la probabilité d’avoir une DFM sous-jacente :  la localisation rénale de la dissection initiale (p 

= 0.014),  la constitution d’une HTA post-dissection (p=0.012) ou d’une insuffisance rénale 

(p<0.001) et   un Z-score de l’aorte tubulaire  supérieur à la médiane (p = 0.024). En analyse 

multivariée, la localisation rénale de la dissection et la survenue d’une HTA et d’un Z-score 

de l’aorte tubulaire supérieur à la médiane étaient significativement associées au risque 

d’avoir une DFM sous-jacente. (Tableau 8).
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Tableau 7. Description de la population selon le diagnostic de DFM (infirmé, suspecté ou confirmé) 
Variable Total  

N=94 
N(%)/M(IQR)/m±DS 

Absence de DFM 
N=30 (31.9) 
N(%)/M(IQR)/m±DS 

DFM suspectée 
N=43 (45.7) 
N(%)/M(IQR)/m±DS 

DFM confirmée  
N=21 (22.3) 
N(%)/M(IQR)/m±DS 

p 

Caractéristiques des patients au moment de la survenue de la dissection 
Age  48 (40-54) 48 (39.25-56.5) 48 (38.5-53) 49 (44-54) 0.56 
Sexe masculin 56 (59.6) 23 (76.7) 23 (53.5) 10 (47.6) 0.06 
Tabagisme actif/sevré 45 (47.9) 14 (46.7) 24 (55.8) 7 (33.3) 0.23 
HTA 23 (24.5) 7 (23.3) 9 (20.9) 7 (33.3) 0.60 
Dyslipidémie  22 (23.4) 8 (26.7) 10 (23.3) 4 (19) 0.86 
Diabète de type 2 1 (1.1) 1 (3.3) 0 0 0.55 
Obésité 
     IMC 

16 (17) 
24.8 (22.8-28.2) 

5 (16.7) 
24.7 (22.9-27.9) 

6 (13.9) 
24.7 (22.4-27.3) 

5 (23.8) 
27.4 (23.6-28.7) 

0.60 
0.39 

Hérédité CV 11 (11.7) 4 (13.3) 4 (9.3) 3 (14.3) 0.76 
Cannabis 4 (4.3) 2 (6.7) 2 (4.7) 0  0.81 
Alcool 4 (4.3) 1 (3.3) 3 (6.9) 0 0.55 
Comorbidités CV 
    AVC/AIT 
    CMI 
    AOMI 

 
1 (1.1) 
5 (5.3) 
0 

 
0 
3 (10) 
0 

 
1 (2.3) 
1 (2.3) 
0 

 
0 
1 (4.8) 
0 

 
1 
0.36 
 

Migraine 17 (18.1) 6 (20) 6 (13.9) 5 (23.8) 0.57 
Caractéristiques de la dissection initiale  
Facteur de provocation 25 (26.6) 11 (36.7) 12 (27.9) 2 (9.5) 0.07 
Dissection initiale  
    TSA 
    Aa rénales 
    Aa digestives 
    Aa coronaires 
    Aa des membres (iliaques) 

 
64 (68.1) 
16 (17) 
10 (10.6) 
4 (4.3) 
2 (2.1) 

 
22 (76.7) 
3 (10) 
4 (13.3) 
0 
0 

 
34 (79.1) 
4 (9.3) 
3 (7) 
1 (2.3) 
1 (2.3) 

 
7 (33.3) 
9 (42.9) 
3 (14.3) 
3 (14.3) 
1 (4.8) 

 
0.0009 

0.014 

0.56 
0.042 
1 

Dissection initiale (N artères) 
    1 artère 
    2 artères 

 
70 (74.5) 
19 (20.2) 

 
25 (83.3) 
5 (16.7) 

 
29 (67.4) 
12 (27.9) 

 
16 (76.2) 
2 (9.5) 

 
0.30 
0.19 
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    >2 artères 5 (5.3) 0 2 (4.7) 3 (14.3) 0.09 
Ischémie d’organe 
    AIT/AVC (N=64) 
    Infarctus rénal (N=16) 
    Infarctus mésentérique 
(N=10) 
    Syndrome coronarien aigu 
(N=4) 

 
50 (12/38) (78.1) 
15 (93.8) 
3 (33.3) 
 
4 (100) 

 
20 (6+14) (66.7) 
3 (10) 
2 (6.7) 
 
0 

 
27 (4+23) (62.8) 
4 (9.3) 
1 (2.3) 
 
1 (2.3) 

 
3 (2+1)(14.3) 
8 (38.1) 
0 
 
3 (14.3) 

 

0.00018 

0.014 

0.45 
 

0.043 

Prise en charge interventionnelle et médicamenteuse 
Traitement interventionnel 
(stenting) 
    TSA 
    Rénal 
    Coronaire 

 
14 (14.9) 
8 (66.7) 
4 (25) 
2 (8.3) 

 
6 (20) 
5 (16.7) 
1 (3.3) 
0 

 
4 (12.6) 
3 (7) 
1 (2.3) 
0  

 
4 (19) 
0 
2 (9.5) 
2 (9.5) 

 
0.25 
 

Traitement anti-thrombotique 
initial  
    Aucun 
    AAP 
    DAPT 
    ACO 
    AOD 
    AVK 
    AAP+ACO 

 
 
1 (1.1) 
35 (37.2) 
10 (10.6) 
45 (47.9) 
15 (16) 
30 (31.9) 
3 (3.2) 

 
 
0 
10 (33.3) 
5 (16.7) 
15 (50) 
5 (16.7) 
10 (33.3) 
0 

 
 
0 
15 (34.9) 
4 (9.3) 
23 (53.5) 
5 (11.6) 
18 (41.9) 
1 (2.3) 

 
 
1 (4.8) 
10 (47.6) 
1 (4.8) 
7 (33.3) 
5 (23.8) 
2 (9.5) 
2 (9.5) 

 
 
0.17 
0.53 
0.37 
0.30 
0.45 
0.032 

0.15 
Traitement anti-thrombotique 
de relai 
    Aucun 
    AAP 
    ACO 
    AOD 
    AVK 
    AAP+ACO 

 
 
15 (15.9) 
71 (75.5) 
6 (6.4) 
6 (6.4) 
0 
1 (1.1) 

 
 
4 (13.3) 
23 (76.7) 
3 (10) 
3 (10) 
0 
0 

 
 
8 (18.6) 
33 (76.7) 
1 (2.3) 
1 (2.3) 
0 
0 

 
 
3 (14.3) 
15 (71.4) 
2 (9.5) 
2 (9.5) 
0 
1 (4.8) 

 
 
0.81 
0.88 
0.33 
0.33 
1 
0.17 
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Durée antithrombotique 
illimitée  

79 (84) 26 (86.7) 35 (81.4)  18 (85.7) 0.81 

Traitements antiHTA 
    Nombre anti-HTA pré-
dissection 
    Nombre anti-HTA post-
dissection 
        IEC/ARA2 
        Beta-bloquant 

 
0.51±1.1 
 
0.94±1.33 
 
36 (38.3) 
25 (26.6) 

 
0.33±0.66 
 
0.63±0.80 
 
9 (30) 
8 (26.7) 

 
0.35±0.81 
 
0.65±1.1 
 
12 (27.9) 
7 (16.3) 

 
1.1±1.8 
 
2±1.81 
 
15 (71.4) 
10 (47.6) 

 
0.025 

 

0.0006 

 

0.0022 

0.0033 
Bilan étiologique 
Hypermobilité articulaire 
(N=85) 

8 (9.4) 3 (10.3) 3 (8.3) 2 (10) 1 

Beighton (N=66) 
    Beighton≥4 

1.04±1.68 
 7(10.6) 

1.14±1.9 
2 (9.5) 

1.28±1.78 
5 (15.6) 

0.31±0.63 
0 

0.23 
0.38 

HAG5PQ ≥2 (N=68) 15 (22) 4 (20) 7 (21.2) 4(26.7) 0.76 
Demandes d’analyses 
génétiques  

13 (13.8) 4 (13.3) 8 (18.6) 1 (4.8) 0.32 

Autres anomalies artérielles associées à la DFM 
Ectasies/anévrysmes 
    TSAic 
    TSAec 
    Aa Rénales 
    Aa digestives 
    Aa des membres  
    Multisite 

30 (31.9) 
5 (5.3) 
11 (11.7) 
4 (4.3) 
5 (5.3) 
4 (4.3) 
1 (1.1) 

6 (20) 
0 
3 (10) 
0 
2 (6.7) 
0 
1 (3.3) 

16 (37.2) 
5 (11.6) 
6 (13.9) 
0 
2 (4.7) 
3 (6.9) 
0 

8 (38.1) 
0 
2 (9.5) 
4 (19) 
1 (4.8) 
1 (4.8) 
0  

0.24 
0.065 
0.91 
0.002 

1 
0.34 
0.54 

Dolicho-artères/kinking 47 (50) 14 (46.7) 19 (44.2) 14 (66.7) 0.26 
Artères rénales surnuméraires 
(N=86) 

18 (20.9) 4 (14.3) 7 (18.9) 7 (33.3) 0.18 

Evaluation des calibres aortiques 
Dilatation Ao ascendante 
    Valsalva 
    Tubulaire 

15 (16) 
6 (6.4) 
8 (8.5) 

5 (16.7) 
2 (6.7) 
3 (10) 

6 (13.9) 
3 (6.9) 
2 (4.7) 

4 (19) 
1 (4.8) 
3 (14.3) 

0.82 
1 
0.35 
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    Valsalva + tubulaire 
Diamètre Valsalva (mm) 
     Z-score Valsalva (nombre 
de DS) 
Diamètre tubulaire (mm) 
     Z-score tubulaire (nombre 
de DS) 

1 (1.1) 
32.1±5.5 
0.41±1.2 
 
31±4.6 
0.1±1.3 

0 
31.5±7.6 
-0.1±1.3  
 
30.9±4.6 
0.16±1.3 

1 
32.4±4.1 
0.2±1.4  
 
30.3±4.2 
0.31±1.2 

0 
32.7±3.5 
0.2±1.1 
 
33±5.3 
1.1±1.2 

1 
0.47 
0.53 
 
0.22 
0.028 

Dilatation Ao abdominale 
SR≥25mm 
Diamètre Ao abdominale SR 
(mm) 

2 (2.1) 
 
17.6±3.1 

1 
 
18.4±3.2 

0 
 
16.9±3.3 

1 
 
17.9±3.5 

0.51 
 
0.43 

Suivi à court et moyen terme 
Durée du suivi (années) 2 (1-3) 1.5 (1-2.75) 2 (1-3) 3 (1-6) 0.002 

Séquelles dissection initiale 
     Sténose  
     Occlusion 

43 (46.2) 
29 (31.2) 
14 (15) 

10 (34.4) 
7 (24.1) 
3 (10.3) 

22 (51.2) 
14 (32.6) 
8 (18.6) 

11 (52.4) 
8 (38.1) 
3 (14.3) 

0.32 

Pseudo-anévrysme 3 (3.2) 0 1 (2.3) 2 (9.5) 0.15 
IRC post-dissection 
    DFGe pré-dissection 
(ml/min/1.73m2) 
    DFGe post-dissection 
(ml/min/1.73m2) 

6 (6.4) 
100 (90-112.25) 
 
100.5 (90-111) 

0 
99 (88-100) 
 
106 (100-113) 

0 
110 (100-120) 
 
105 (94-120) 

6 
95 (90-100) 
 
85.5 (71.25-91) 

<0.001 

0.52 
 

<0.001 

HTA post-dissection 39 (41.5) 10 (33.3) 13 (30.2) 16 (76.2) 0.0012 
Récidive de dissection 29 (30.9) 5 (16.7) 14 (32.6) 10 (47.6) 0.059 
Aa : artères ; AAP : antiagrégant plaquettaire ; ACO : anticoagulant ; AIT : accident ischémique transitoire ; Ao : aorte ; AOD : anticoagulant oral direct ; AOMI : artériopathie oblitérante des 
membres inférieurs ; AIT : accident ischémique transitoire ; ARA2 : antagoniste des récepteurs de l’angiotensine 2 ; AVC : accident vasculaire cérébral ; AVK : antivitamine K ; CMI : 
cardiopathie ischémique ; CV : cardiovasculaire ; DAPT : double antiagrégation plaquettaire ; DFGe : débit de filtration glomérulaire estimé ; DFM : dysplasie fibromusculaire ; DS : déviation 
standard ; ec : extra-crânien ; HAG5PQ : questionnaire d’hypermobilité articulaire ; HTA : hypertension artérielle ; ic :intracrânien ; IEC : inhibiteur(s) de l’enzyme de conversion ; IMC : index 
de masse corporelle ; IQR : intervalle interquartile ; IRC : insuffisance rénale chronique ; m : moyenne ; M : médiane ; N : nombre ; SR : sous-rénale(e) ; TSA : troncs supra-aortiques.  
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Tableau 1. Analyse multivariée des facteurs associés au risque de DFM 
Facteur de risque OR non ajusté 

(95%IC) 

p OR ajusté (95% IC) p 

Dissection initiale de 

localisation rénale 
7.1 (2.2-23.5) 0.014 7.75 (1.54-47.6) 0.016 

HTA post-dissection 6.9 (2.4-23.4) 0.0012 5.1 (1.38 – 21.8) 0.018 

Z-score tubulaire>0.54 4.2 (1.3-16.4) 0.024 4.9 (1.25-26.1) 0.033 

IRC post-dissection NA <0.001 0.98 (NA-1.03) 0.78 
IC : intervalle de confiance ; IRC : insuffisance rénale chronique ; OR : odds ratio. 
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IV. DISCUSSION  

Justification de l’étude 

La dysplasie fibromusculaire (DFM) constitue une artériopathie non-athéromateuse, non 

inflammatoire, idiopathique et segmentaire caractérisée par une fragilité de la paroi artérielle 

liée à une déstructuration de l’architecture pariétale, essentiellement de la média, avec 

interruption de la lamina élastique interne et hyperplasie du collagène (193). Elle touche les 

artères de moyen calibre chez les adultes jeunes avec une incidence plus élevée chez les sujets 

de sexe féminin. Sa prévalence est très probablement sous-estimée et plusieurs facteurs ont pu 

contribuer à cet effet :  une majorité de formes asymptomatiques, la faible prévalence des 

lésions sténosantes ou occlusives liées à la DFM en population générale par rapport à 

l’origine athéromateuse, l’absence d’étiologie connue, ou de facteur risque clairement 

identifié et in fine l’absence pendant longtemps de consensus quant à sa prise en charge. La 

sévérité de la pathologie est liée au risque de lésions artérielles pouvant toucher l’ensemble de 

l’arbre artériel, parfois avec des conséquences potentiellement graves à type d’AVC, infarctus 

du myocarde etc. Ces événements ischémiques sont le résultat soit d’une lésion 

sténosante/occlusive soit d’une dissection. Elle touche par ordre de fréquence les artères 

rénales, les artères à destinée cervico-encéphalique, les artères digestives et les artères 

coronaires. Un nombre important d’AVC d’origine ischémique survenant chez l’adulte jeune 

est imputé à la présence d’une dissection artérielle des troncs supra-aortiques. En effet, les 

territoires anatomiques le plus souvent touchés par la DFM sont également les plus concernés 

par les dissections artérielles mais l’ordre de fréquence est différent avec une prédilection 

pour les troncs supra-aortiques suivis par les artères coronaires, les artères rénales et 

digestives. Malgré un lien épidémiologique entre ces deux entités (dissection – DFM), la seule 

survenue de la dissection n’est pas suffisante pour poser le diagnostic de DFM et il est 
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nécessaire d’identifier des lésions sténosantes dans d’autres territoires artériels que le segment 

artériel disséqué pour affirmer le diagnostic. Ces sténoses peuvent prendre la forme d’une 

sténose longue, multifocale (« collier de perles » ou « pile d’assiettes ») ou, plus rarement, 

celle d’une sténose unique focale, parfois tubulaire.  Cet aspect permet de définir deux formes 

de DFM : focale (2.4% dans le registre américain et 28.1% dans le registre européen) et 

multifocale (72-76%) (133). D’autres lésions artérielles évocatrices de DFM, sans pour autant 

être diagnostiques, ont été décrites : les tortuosités artérielles, les anévrysmes et les 

dissections. Ces lésions complémentaires ont été parfois utilisées comme critères 

diagnostiques, mais depuis le Consensus International de 2019, un éclaircissement a été 

apporté sur les critères diagnostiques : ainsi, seules les lésions sténosantes permettent de 

retenir le diagnostic (133).   

Les registres européen et américain de DFM offrent quelques informations concernant le 

risque de dissection artérielle au cours de l’histoire naturelle d’un sujet porteur de DFM. 

Cependant, peu de données sont disponibles concernant la prévalence de la DFM parmi les 

individus victimes d’une dissection artérielle périphérique. Nous avons ainsi souhaité évaluer 

la prévalence de la DFM dans une cohorte de dissections artérielles périphériques 

constituant la file active des patients adressés pour bilan étiologique auprès du CCMVR de 

Strasbourg. 

Prévalence de la DFM et des lésions associées (anévrysmes, tortuosités) 

Nous avons réalisé une analyse détaillée de 94 patients ayant été adressés au CCMVR de 

Strasbourg pour une dissection artérielle périphérique et observé une prévalence de 22.3% de 

DFM remplissant les critères diagnostiques radiologiques du Consensus International de 2019 

(133). En accord avec les données de la littérature, le territoire artériel de prédilection des 

lésions typiques de DFM était représenté par les artères rénales (43% des DFM confirmées). 
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Une étude des données histologiques de patients donneurs de reins a estimé sur la base de 

8029 patients une prévalence de la DFM rénale à 3.34%. Cependant cette valeur est sujette à 

caution, les patients sélectionnés étant en général des patients en bonne santé avec des 

antécédents familiaux de néphropathies (130). La prévalence de la DFM serait encore plus 

importante chez les sujets hypertendus. En effet, dans l’étude CORAL, la prévalence de la 

DFM rénale découverte de manière fortuite à l’artériographie était de 5.8% de l’effectif global 

et 8.8% chez les femmes (131). La DFM carotidienne serait moins fréquente mais sa 

prévalence exacte dans la population générale n’est pas connue. Elle a été estimée à 0.02% sur 

une série autopsique de 20244 patients de la Mayo Clinic (194).  

Les données concernant la prévalence de la DFM parmi les patients victimes de dissection 

sont encore plus éparses. Elle a été estimée sur des larges cohortes de dissections cervicales 

entre 15-20% des cas (9,24,195,196). La seule étude ayant bénéficié d’un screening 

systématique de DFM dans tous les lits vasculaires suite à une dissection cervicale est l’étude 

ARCADIA-POL qui retrouvait une prévalence de la DFM de 39.5% parmi les patients 

victimes de dissection des TSA (197). Dans un travail récent basé sur le registre italien 

IPSYS-CeAD de dissections artérielles cervicales, une FMD cérébro-vasculaire a été 

diagnostiquées chez 8% des patients victimes de DFM (198). 

Les lésions associées, mais non diagnostiques étaient également fortement représentées dans 

notre cohorte : 32% d’ectasies/anévrysmes de localisation cervico-encéphalique en priorité et 

50% de tortuosités artérielles. Bien que les ectasies/anévrysmes et les tortuosités soient plus 

fréquentes chez les patients remplissant les critères diagnostiques de DFM, cette association 

n’était pas statistiquement significative. Dans la littérature, il existe une corrélation les 

anévrysmes intracérébraux mis en évidence chez des sujets victimes de dissection cérébrale et 

l’existence d’une DFM cérébro-vasculaire (198). 
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Profil des patients victimes de dissection  

Notre étude a mis en évidence un profil de patients d’âge moyen (48 ans (40-54)), plus 

souvent de sexe masculin (59.6%) avec une faible prévalence des FDRCV classiques à 

l’exception du tabagisme (48%). En effet, le tabac a été associé à la FMD et Dobrowolski et 

al. retrouvait une fréquence du tabagisme parmi les patients FMD de l’ordre de 43%, mais 

sans corrélation avec les caractéristiques cliniques de la DFM (199). Dans les études 

ARCADIA-POL et IPSYS-CeAD, l’âge de survenue de la dissection (45 et respectivement 46 

ans n’était par corrélé au statut DFM, mais l’âge de la dissection était plus important que celui 

de diagnostic de la DFM dans le registre américain de DFM qui était de 53 ans (193,197,198). 

Les autres facteurs de risque n’ont pas été corrélés au risque de dissection ou à la distribution 

des lésions dans les autres territoires artériels que la dissection. Les patients aux antécédents 

de maladies cardio- ou cérébro- vasculaires avérées étaient peu nombreux : 1 patient avec un 

antécédent d’AVC/AIT et 5 patients porteurs d’une coronaropathie.  

La prépondérance du sexe féminin parmi les patients victimes de DFM est concordantes dans 

les différents registres (registre américain, registre européen, ARCADIA POL) avec une 

fréquence de l’ordre de 82-93% (193,200,201). Bien que la DFM prédomine chez les femmes, 

les dissections cervico-encéphaliques ont été associées plus souvent avec le sexe masculin 

avec des OR d’environ 2 (202). Le registre français ARCADIA (469 patients, 84% de 

femmes) ainsi que le registre américain de DFM (447 patients, 91%. De femmes) illustrent 

clairement la prédominance du sexe féminin dans la population DFM. Cependant au sein de 

cette population, le risque de dissection est associé avec le sexe masculin. En effet, dans un 

travail basé sur le registre français ARCADIA, Arnaud C. et al. ont montré que l’association 

DFM et dissection cervico-encéphalique était plus fréquente chez les hommes avec un OR à 

2.04 (IC95% 1.41-2.95) (203). Ce profil n’est pas totalement superposable à celui de notre 

population qui était majoritairement de sexe masculin, même si l’on observait une tendance 
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vers la féminisation de la population associant DFM et DAP (52% de femmes en cas de DAP 

versus 23% en l’absence de DAP). 

La dissection artérielle était localisée le plus souvent dans le territoire cervico-encéphalique 

(68%), suivi par les artères rénales (17%). Les dissections concernaient au moins deux 

territoires artériels dans 26% des cas. Elles entrainent une souffrance d’organe dans la 

majorité des cas (78% des dissections des TSA étaient associées à un AVC ou un AIT, 94% 

des dissections rénales à un infarctus rénal, toutes les dissections coronaires avaient entrainé 

un syndrome coronarien aigu. Seul le territoire digestif était plus préservé avec seuls 33% 

d’infarctus mésentérique. Dans le registre ARCADIA, l’incidence des AVC/AIT chez les 

patients DFM présentant une dissection était de 42% (5). 

Le traitement à la phase initiale était la plupart du temps conservateur associant traitement 

antithrombotique à un traitement antihypertenseur (si HTA de novo) et seuls 15% des patients 

ont bénéficié d’un traitement interventionnel avec stenting de l’artère lésée. Le territoire 

anatomique le plus souvent traité par stenting était représenté par les TSA qui représentent 

également la localisation anatomique la plus fréquente des dissections recensées dans ce 

travail. Enfin, sur le plan thérapeutique, on observe un changement en termes de traitement 

antithrombotique qui intervient après les 3-6 premiers mois avec switch du traitement 

anticoagulant vers les antiagrégants plaquettaires. Il n’existe pas actuellement de consensus 

sur le traitement antithrombotique à la phase aigüe d’une dissection mais il est d’usage 

d’initier une anticoagulation curative (plus souvent par AVK, compte tenu d’un manque de 

données sur les AOD dans cette indication) avec relai par antiagrégation plaquettaire après 

régression de l’hématome pariétal. Nous ne disposons pas aujourd’hui d’essai clinique 

spécifique chez les patients associant dissection et DFM. Pour la majorité de nos patients un 

traitement antiagrégant avait été préconisé au long cours (84%). Ceci est également en 

cohérence avec le Consensus International qui retient une indication d’antiagrégation 
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plaquettaire au long cours chez les sujets porteurs d’une DFM. Cette recommandation se base 

sur un faible niveau de preuve et relève d’une indication de niveau d’avis d’expert (133).  

Les séquelles pariétales à distance d’une dissection artérielle étaient fréquentes et se 

présentaient soit sous la forme d’une sténose (31%), d’une occlusion (15%) ou, moins 

souvent, d’un pseudo-anévrysme (3.2%). Les pseudo-anévrysmes, faiblement représentés 

dans notre travail, seraient une complication fréquente des dissections survenant sur terrain de 

DFM (8.7% dans l’étude IPSYS-CeAD), mais sont jugés à faible risque de rupture (200). 

En termes de répercussions cliniques, nous avons identifié la présence d’une HTA post-

dissection chez 41.5% des patients (contre 24.5% d’HTA connue avant la dissection). Cette 

augmentation peut s’expliquer d’une part, par des HTA méconnue ayant possiblement 

participé à la genèse de la dissection mais surtout, des HTA de novo liées à une atteinte rénale 

(post-dissection ou en lien avec la DFM).  On note également que seuls les patients du groupe 

DFM sont concernés par l’installation d’une insuffisance rénale chronique post-dissection à 

savoir 29% des patients DFM.  

L’évolution des patients ayant présenté une dissection artérielle périphérique est également 

émaillée par le risque de récidive. En effet, 31% de l’effectif a présenté des dissections 

multiples, asynchrones et ce risque est plus important en cas de DFM sous-jacente (48%). 

Parmi les patients victimes de dissection cervicale, les récidives sont fréquentes au cours du 

premier mois (25%) alors qu’elles deviennent beaucoup plus rares après (1-5%) (204).  

Notre étude a également visée à reconstituer le bilan étiologique entrepris chez les patients 

victimes de DAP. En effet, une recherche de signes cliniques d’élastopathie héréditaire de 

type SED ou Marfan est réalisée systématiquement. Cependant, on observe que seule une 

faible proportion des patients présente une hypermobilité articulaire (9.4%) et chez 14%, une 

consultation génétique est programmée.  
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 Un lien entre DFM et migraine a été décrit dans la littérature ainsi qu’avec le polymorphisme 

rs9349379-A PHACTR1 locus (6p24) (205). En revanche, dans notre travail, un antécédent de 

migraine était retrouvé chez 18% des patients sans différence significative entre les patients 

DFM et non-DFM.  

Une observation assez originale était la corrélation entre un certain degré d’augmentation du 

calibre de l’aorte ascendante tubulaire estimé par le Z-score et la probabilité d’avoir une DFM 

sous-jacente. En effet, l’atteinte aortique ne fait pas partie de la description habituelle de la 

DFM qui touche les artères de moyen et petit calibre. Dans notre travail il ne s’agit pas de 

réels anévrysmes mais d’un Z-score restant normal, mais apparaissant significativement plus 

élevé chez les patients avec DFM. Cette différence n’a pas été observée pour le sinus de 

Valsalva ni pour l’aorte abdominale. L’implication des vaisseaux de gros calibre tels l’aorte a 

été rarement rapportée dans la littérature au cours de la DFM. L’analyse des premiers 447 

patients du registre américain de DFM ne retrouvait pas d’anomalie aortique (206). Dans une 

étude comparative portant sur une cohorte de femmes DFM Schwartz AM et al. ont retrouvé 

une augmentation de calibre de tous les segments de l’aorte ascendante mais plus marquée au 

niveau de la jonction sino-tubulaire (207). 

Points forts et limites 

La DFM a longtemps été considérée comme une pathologie bénigne souvent de découverte 

fortuite lors des imageries vasculaires réalisées pour d'autres motifs et dont le diagnostic était 

retenu de par la mise en évidence de sténose artérielle ou tortuosité ce qui a généré un certain 

degré d’hétérogénéité parmi les séries de cas publiées. Un des points forts de notre travail a 

été la prise en compte les critères diagnostiques précis énoncés par le Consensus International 

de 2019 et la réalisation systématique d’une imagerie artérielle exhaustive afin de rechercher 

des stigmates de DFM dans d’autres territoires artériels que celui concerné par la dissection. 
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Notre étude comporte cependant des limites, notamment par le caractère rétrospectif des 

données recueillies, son caractère monocentrique et le nombre modeste de patients inclus.  

La DFM est une pathologie systémique de mécanisme complexe, dont les gènes de 

susceptibilité commencent à être identifiés. Bien que notre compréhension actuelle de 

l’histoire naturelle de la DFM ne suggère pas que cette pathologie soit rapidement 

progressive, un suivi régulier des patients est nécessaire afin de dépister les complications des 

dissections antérieures (sténoses/occlusions/pseudo-anévrysmes), de dépister de nouvelles 

lésions (sténoses, anévrysmes, dissections asymptomatiques), de diagnostiquer les éventuelles 

complications à type d’HTA ou insuffisance rénale chronique, mieux adapter le traitement 

médicamenteux (antiagrégation plaquettaire, bloqueurs du système rénine angiotensine), 

corriger les facteurs de risque cardiovasculaire conventionnels associés, et enfin proposer un 

dépistage aux apparentés. Le suivi structuré dans le cadre des registres permet d’améliorer nos 

connaissances sur l’histoire naturelle de l’association dissection – DFM.  

La sensibilisation de la population générale à cette pathologie méconnue y compris par le 

corps médical est capitale est demeure possible grâce aux registres de patients, une prise en 

charge structurée auprès des centres de compétences à travers la participation de plusieurs 

spécialités (médecine vasculaire, cardiologie, neurologie, chirurgie vasculaire, radiologie 

vasculaire, génétique). 

 

Perspectives 

Notre étude permet d’apporter un complément d’information aux différents registres déjà 

existants, en insistant sur la présence préalable d’une lésion artérielle périphérique 

disséquante motivant la recherche de dysplasie fibromusculaire. 

Le principal objectif des études en cours est de décrypter les mécanismes physio-

pathologiques de la DFM, à travers la recherche des gènes prédisposants à cette pathologie, 
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des facteurs environnementaux à risque, d’une meilleure analyse du risque de progression des 

DFM de type focale ou multifocale et de la prise en charge des lésions sténosantes rénales. 

Des recherches additionnelles sont nécessaires afin de préciser l’évaluation des risques de 

progression de la maladie, de son extension aux autres territoires artériels, et la fréquence de 

complications artérielles telles que des dissections ou la formation d’anévrismes, et surtout sur 

les recommandations de traitement et de suivi des patients atteints de DFM. 
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V. CONCLUSION 

Les dissections artérielles périphériques surviennent volontiers chez des patients jeunes, 

indemnes de facteurs de risque cardiovasculaire conventionnels et incitent à rechercher une 

pathologie de la paroi artérielle sous-jacente. Bien plus fréquente que les pathologies 

génétiques du tissu élastique (syndrome d’Ehler-Danlos, Loeys-Dietz etc), la dysplasie 

fibromusculaire (DFM) reste sous-diagnostiquée et la réalisation d’un bilan étiologique visant 

à identifier les arguments diagnostiques de DFM, permettrait de mieux connaitre la 

prévalence de la DFM révélée par une dissection artérielle périphérique.  

La dysplasie fibromusculaire se distingue des autres pathologies de la paroi artérielle 

pourvoyeuses de dissection artérielle par sa composante non inflammatoire, l’absence de 

stigmate biologique et l’absence de lésion extravasculaire. Il s’agit d’une maladie 

antérieurement considérée comme « rare » avant que la diffusion des techniques d’imagerie 

en coupe (angioscanner, IRM) ne permette de faciliter le diagnostic et sa classification. 

Son étiopathogénie reste insuffisamment comprise, bien qu’une combinaison de facteurs 

génétiques et environnementaux puisse être impliquée. Si les études montrent qu’une majorité 

des patients porteurs d’une DFM sont des femmes, cette pathologie se retrouve également 

chez les hommes particulièrement avec des facteurs de risque associés, tel que le tabagisme. 

L’hypertension artérielle constitue son principal mode de révélation en lien avec une atteinte 

dysplasique des artères rénales, d’autres présentations cliniques ont été recensées selon le 

territoire anatomique atteint : infarctus du myocarde en lien avec une dissection coronarienne 

ou des accidents ischémiques transitoires/constitués en rapport avec une atteinte des vaisseaux 

à destinée encéphalique. Néanmoins, l’ensemble du réseau artériel peut être touché, résultant 

en une importante diversité de manifestations. 

Si les connaissances actuelles nous permettent de mieux appréhender cette maladie, elle reste 

globalement méconnue parmi les milieux non spécialisés. Son diagnostic demeure difficile, 
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reposant sur des arguments radiologiques dont la performance s’est améliorée avec le progrès 

des techniques d’imagerie non-invasives actuelles (en particulier l’imagerie par résonnance 

magnétique). Le diagnostic radiologique se base le plus fréquemment sur l’identification de 

sténoses multifocales (en « collier de perle ») mais également de lésions focales auxquelles 

s’ajoutent des anévrismes, des dissections et des tortuosités artérielles. 

Son traitement est essentiellement conservateur se basant sur une prise en charge de 

l’hypertension artérielle et des facteurs de risque cardiovasculaire associés ainsi qu’une 

monoantiagrégation plaquettaire. Les traitements interventionnel (procédures 

endovasculaires) ou chirurgical ne seront réservés qu’aux anomalies vasculaires à risque de 

complication (ischémie d’organe, rupture d’anévrisme) ou à l’hypertension réno-vasculaire 

résistante au traitement. 

Nous étude avait pour objectif d’évaluer la prévalence de la dysplasie fibromusculaire parmi 

les patients présentant une dissection artérielle périphérique pris en charge au Centre de 

Compétences de Maladies Vasculaires Rares (MVR) des Hôpitaux Universitaires de 

Strasbourg. 

Entre 2009 et 2022, un total de 94 patients victimes de dissection artérielle périphérique a 

consulté en MVR ayant un âge médian de 48 ans (40-54) et une prédominance du sexe 

masculin (59.6%). La localisation anatomique de la dissection était majoritairement cervico-

encéphalique (68%) suivie par les artères rénales (17%) et digestives (11%). Parmi l’effectif 

global, le diagnostic de DFM a été retenu chez 21 patients, soit 22.3% des patients adressés 

pour dissection périphérique artérielle. Ce diagnostic a été retenu sur la base des critères 

diagnostiques du Consensus International de 2019 avec la présence obligatoire d’une lésion 

multifocale ou focale. Les patients du sous-groupe DFM avaient des caractéristiques 

démographiques comparables à ceux sans DFM. Contrairement aux données de la littérature, 

52.4% d’entre eux étaient des femmes versus 80-90% dans les séries de cas publiées. La 
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localisation anatomique de prédilection des lésions de DFM était constituée par les artères 

rénales versus les artères cervicales pour les sujets sans DFM. L’existence d’une DFM sous-

jacente était également corrélée à certaines anomalies artérielles telles les ectasies ou 

anévrysmes notamment de localisation rénale. Les tortuosités artérielles bien que plus 

fréquentes chez les patients avec DFM n’ont pas été statistiquement corrélées au diagnostic. 

Parmi l’effectif global de patients victimes de dissection artérielle périphérique, au moins une 

deuxième lésion disséquante synchrone a été mise en évidence chez 25% d’entre eux, et une 

récidive asynchrone chez 31% d’entre eux et ceci indépendamment de l’existence ou non 

d’une DFM sous-jacente. Un infarctus dans le territoire anatomique d’aval était fréquemment 

associé pour l’ensemble des territoires anatomiques hormis les artères digestives. Cela 

souligne l’importance du bilan extensif lors de la découverte d’une dissection artérielle 

spontanée et du suivi prolongé malgré le traitement antiplaquettaire. Une HTA et une 

insuffisance rénale chronique post-dissection ont été notés plus souvent chez les patients 

associant DFM et dissection.  

Les facteurs associés au diagnostic de DFM en analyse multivariée étaient la localisation 

rénale de la dissection, ainsi que la survenue d’une HTA post-dissection et un Z-score de 

l’aorte tubulaire supérieur à 0.54. La mise en évidence, sous la forme d’un Z-score 

discrètement plus élevé, de calibres aortiques plus augmentés par rapport aux patients sans 

DFM demeure un aspect très original compte tenu de l’absence d’atteinte connue des artères 

de gros calibre au cours de la DFM. 

Cette étude comporte des limites liées à son caractère rétrospectif et monocentrique 

susceptibles d’entrainer un biais de sélection. Cependant, le profil des patients tant sur le plan 

démographique, que sur le spectre des localisations anatomiques des dissections et signes de 

DFM correspond aux données des registres de dissections et DFM déjà publiés. 
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Ainsi, notre étude a permis de pointer une proportion non négligeable de dysplasie fibro-

musculaire parmi les patients adressés pour dissection artérielle périphérique et souligne 

l’importance d’une prise en charge diagnostique structurée dans le cadre d’une consultation 

de maladies vasculaires rares dédiée avec notamment la réalisation d’une imagerie artérielle 

exhaustive en accord avec les préconisations des recommandations en vigueur. De plus, cette 

filière permet le dépistage des apparentés.  

De plus amples études concernant la DFM sont bien sûr à poursuivre, afin de préciser nos 

connaissances que ce soit sur le plan épidémiologique, clinique, pathogénique ou pronostique 

afin de permettre d’affiner les décisions thérapeutiques et de surveillance à long terme. 
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